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IL  Abteilung. 

Missbildungen  der  einzelnen 
Organe  und  Organsysteme. 


Kapitel  I. 


Die  Mißbildungen  des  Auges. 

Von  Prof.  E.  v.  Hippel  in  Heidelberg. 


Die  vorliegende  Arbeit  versucht  es,  auf  dem  mir  zur  Verfügung  stehenden 
Raum  die  wichtigsten  Ergebnisse  der  Mißbildungslehre  des  Auges,  die  vorwiegend  von 
ophthalmologischer  Seite  bearbeitet  ist,  zusammenzufassen. 

Ich  habe  dabei  alles,  M^as  nur  ophthalmologisch-klinisches  Interesse  hat,  mit 
äußerster  Kürze  behandelt  oder  überhaupt  weggelassen  und  die  einzelnen  Kapitel  ab- 
sichthch  init  ganz  imgleicher  Ausführlichkeit  dargestellt,  entsprechend  der  größeren 
oder  geringeren  Wichtigkeit,  die  sie  mir  für  die  allgemeine  Mißbildungslehre  zu 
haben  scheinen. 

Ich  war  bemüht,  die  seit  meiner  Darstellung  im  Graefe-Sämisch  ')  erschienene 
Literatur  kennen  zu  lernen  und  zu  verarbeiten,  ein  regelmäßiges  Zitieren  der 
einzelnen  Abhandlungen  sowie  der  Autoren  war  unmöghch;  wo  ich  Namen  zitiert 
habe,  geschah  es  zur  Vereinfachung  der  Darstellung. 

Ein  größeres  Literaturverzeichnis  gebe  ich  nicht,  sondern  verweise  auf  die  erste 
und  zweite  Auflage  von  Graefe-Sämisch  (Manz,  v.  Hippel),  ferner  auf  v.  Duyse, 
Encyclopedie  frangaise  d'ophthalmologie,  sowie  auf  die  Monograi^hie  von  Peters  Ich 
ergänze  die  Literaturangaben  der  letzteren  nur  durch  Anführung  der  seitdem  er- 
schienenen wichtigeren  Veröfl'entlichungen. 

Die  Arbeit  der  letzten  8  Jahre,  an  der  auch  ich  einigen  Anteil  genommen,  er- 
möglicht eme  viel  einheithchere  und  in  vielen  Punkten  wesenthch  veränderte  Dar- 
stellung gegenüber  meiner  eigenen  vom  Jahre  1900. 

Die  Mißbildungen  des  Auges  verdanken  ihre  Ent- 
stehung abnorm  verlaufenden  Entwicklungsvorgängen, 
aber  keinen  Erkrankungen  der  Frucht. 

Eine  genaue  Analyse  führt  bei  den  meisten  Mißbildungen  zu  dem 
Ergebnis,  daß  wir  höchstens  Aussagen  über  die  „formale  Genese" 
machen  können,  in  keinem  Falle  aber  über  die  „kausale".  Denn  wo 
wir  überhaupt  genügend  begründete  Schlüsse  ziehen  können,  kommen 
wir  fast  stets  nur  so  weit,  eine  bereits  im  Keime  präformierte 
Anomalie  anzunehmen  und  sind  damit  an  der  Grenze 
dessen,  was  wir  „erklären"  können,  angelangt.  Dies  gilt 
auch  für  die  Fälle,  in  denen  eine  amniogene  Störung  angenommen 
wird,  wozu  meines  Erachtens  nur  in  sehr  wenigen  Fällen  eine  Be- 
rechtigung vorliegt.  Auch  hier  haben  wir  nur  die  formale  Genese 
erklärt,  denn  es  entsteht  sofort  wieder  die  Frage:  wodurch  entsteht 
die  abnorme  Enge  des  Amnions,  wodurch  die  Adhäsionen?  Da  kein 
Beweis  vorliegt,  daß  hierfür  ektogene  Ursachen  verantwortlich  sind, 


1)  Handbuch  der  gesamten  Augenheilkunde,  1900. 

2)  Peters,  Die  angeborenen  Fehler  und  Erkrankungen  des  Auges.  Bonn, 
Friedr.  Cohen.  1908. 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  2. 
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SO  kommen  wir  schließlich  wieder  dazu,  auch  die  Amnionano- 
malien  auf  Keimesvariationen  zurückzuführen.  Ob  diese 
Auffassung  sich  für  die  Dauer  als  richtig  erweisen  wird,  bleibt  na- 
türlich abzuwarten. 

Diese  Tatsachen  sollten  sich  die  Autoren  vor  Augen  halten,  die  immer  noch  ver- 
suchen, einzelne  Fälle,  in  denen  man  selbst  über  die  formale  Genese  keine  be- 
gründeten Angaben  machen  kann,  durch  die  unwahrscheinlichsten  Hypothesen  in 
ganz  grob-mechanischer  Weise  zu  „erklären".  Solche  Versuche  sind  vöUig  wertlos, 
viel  richtiger  ist  es,  genau  zu  analysieren,  ob  man  einen  Fall  auf  bestimmte  Ab- 
weichungen vom  normalen  Entwicklungsgang  zurückführen  und  auch  einen  be- 
stimmten Crrund  für  das  formale  Geschehen  angeben  kann.  Dies  ist  z.  B.  beim 
typischen  Colobom  möglich,  das  sich  als  Hemmungsbildung  charakterisieren  läßt.  In 
anderen  Fällen  gelingt  das  nicht  und  man  kommt  über  den  Begriff  der  Defektbüdung 
nicht  hinaus,  ohne  einen  Grund  für  dieselbe  angeben  zu  können,  das  gilt  z.  B.  für 
den  reinen  Aiiophthalmus  und  Mikrophthalmus  sowie  manche  andere  Fälle. 

Daß  fötale  Entzündungen  vorkommen,  ist  zweifellos,  es 
kann  auch  im  einzelnen  Falle  unter  Umständen  —  bei  klinischer, 
selbst  bei  anatomischer  Untersuchung  —  schwer  sein,  Entzündungs- 
produkte von  echten  Mißbildungen  sicher  zu  unterscheiden.  Wo 
man  aber  bestimmte  Angaben  machen  kann,  ergibt  sich 
regelmäßig,  daß  die  Mißbildungen  in  den  frühesten 
embryonalen,  die  Entzündungen  in  den  späten  oder 
späteren  fötalen  Stadien  entstehen. 

Daß  die  Mißbildungen  im  allgemeinen  auf  „Keimesvariationen" 
zurückzuführen  sind,  beweist  auch  die  ganz  überragende  Bedeutung, 
welche  der  Heredität  zukommt. 

Das  Auge  ist,  wie  schon  Hess  betont  hat,  ein  besonders  ge- 
eignetes Objekt  zum  Studium  der  Mißbildungen,  einmal  wegen  der 
feinen  Untersuchungsmethoden,  die  am  Lebenden  zur  Anwendung 
kommen  können,  dann  aber,  weil  hier  schon  sehr  geringe  Abweichungen 
vom  normalen  Entwicklungsgang,  die  an  anderen  Körperstellen  viel- 
leicht ganz  gleichgültig  wären,  schwere  Störungen  der  Funktion  her- 
beiführen können. 

Die  Mißbildungen  des  Auges  stehen  zum  größten  Teil  in  so  engen 
Beziehungen  zueinander,  daß  jede  Einteilung  bis  zu  einem  gewissen 
Grade  Zusammengehöriges  auseinanderreißt,  der  Uebersichtlichkeit 
wegen  läßt  sie  sich  aber  nicht  umgehen. 

Das  Colobom. 

Die  Colobome  stellen  Defekte  in  verschiedenen  Teilen  des  Auges 
dar,  welche  in  der  überwiegenden  Mehrzahl  der  Fälle  nach  unten 
(typisches  C),  sehr  viel  seltener  in  den  verschiedenen  anderen  Richtungen 
(atypisches  C.)  gelegen  sind.  Sie  kommen  einseitig  und  doppelseitig 
vor  und  stellen  entweder  die  einzige  Anomalie  dar  oder  sind  mit 
anderen  Mißbildungen  am  Auge  oder  am  Körper  kombiniert.  Relativ 
häufig  finden  sie  sich  in  mikrophthalmischen  Augen.  Der  Defekt  kann 
an  Iris,  Ciliarkörper,  Linse,  Glaskörper,  Retina,  Pigmentepithel,  Cho- 
roidea,  Opticus  sowie  den  inneren  Lagen  der  Sclera  —  im  einzelnen 
Falle  in  verschiedenster  Kombination  —  vorkommen. 

Klinisch  ist  das  Iriscolobom  an  seiner  charakteristischen  Spitzbogenform 
meist  leicht  von  einem  operativen  Defekt  zu  unterscheiden,  das  Linsencolobom 
ist  bei  der  ophthalmoskopischen  Untersuchiuig  aus  der  Abflachung  oder  Einkerbung 
des  Linsenrandes,  das  Zonulacolobom  aus  dem  Fehlen  der  Fasern,  das  Colo- 
bom des  Pigmentepithels  und  der  Aderhaut  aus  dem  Auftreten  eines  weiß- 


Colobom.  (Klinisches.) 
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glänzenden  ovalen  Bezirks  von  regelmäßiger  Form  mit  stärker  pigmentierten  Kän- 
dern  zu  diagnostizieren.  Ueber  das  Verhalten  der  Retina  gibt  die  Augenspiegel- 
untersuchung wegen  der  Durchsichtigkeit  dieser  Membran  keinen  unmittelbaren 
Aufschluß;  das  Vorhandensein  von  Retinalgefäßen  beweist,  daß  die  Netzhaut 
wenigstens  in  einem  Teil  des  colobomatösen  Bezirks  vorhanden  ist, 
auch  wurde  mehrfach  Lichtempfindung  entsprechend  diesem 
Teil  des  Gesichtsfeldes  nachgewiesen,  was  die  Anwesenheit 
einer,  wenngleich  nicht  normalen,  Retina  beweist.  Das 
Colobom  desFund  US,  wie  ich  es  zunächst  kurz  nennen 
will,  ist  manchmal  durch  eine  sagittal  verlaufende  vor- 
springende Leiste  in  zwei  symmetrische  Hälften ,  in  an- 
deren Fällen  durch  Brücken  normalen  Aussehens  in  2  oder 
3  hintereinander  gelegene  Abteilungen  geschieden.  Sehr 
häufig  ist  die  Bulbuswand  im  Bezirk  des  Coloboms  ek- 
tatisch,  manchmal  in  sehr  hohem  Grade. 

Das  Colobom  des  Ciliarkörpers  ist  mit  Sicherheit 
nur  anatomisch  zu  diagnostizieren,  da  die  ophthalmosko- 
pische Un  Sichtbarkeit  von  CUiarfortsätzen  im  Bereich  eines 
Iriscoloboms  noch  nicht  ihr  Fehlen  beweist. 

Als  Colobom  des  Sehnerven  und  seiner  Scheiden 
hat  man  verschieden  gestaltete  tiefere  und  flachere  Gruben 

an  der  Stelle  der  Papille  beschrieben,  es  hat  sich  aber  gezeigt,  daß  die  ophthalmos- 
kopische Untersuchung  keinen  Aufschluß  darüber  geben  kann,  ob  diesen  Büdem 
wirkhch  ein  Defekt  des  Sehnervs  und  seiner  Scheiden  entspricht. 


Fig.  1. 
Typisches  Iriscolobom. 
(Nach  Seggel.) 


Fig.  2.  Colobom  des  Fundus  (Netzhaut,  Pigmentepithel,  Aderhaut).  (Nach 
V.  Jäger.) 


Bei  anatomischer  Untersuchung  haben  sich  nämhch  diese  Fälle  fast  alle  als 
unmittelbar  an  den  Opticus  angrenzende  ektatische  Netzhaut-Aderhautcolobome 
erwiesen,  während  der  Serinerv  selbst  schräg  an  den  Bulbus  herantrat.  Man  hat  des- 
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halb  den  klinischen  Begriff  des  Sehnervencoloboms  aufgegeben  und  spricht  von  Colo- 
bomen  am  Sehnerveneintritt. 

Die  khnische  Bedcutiuig  der  Colobome  richtet  sich  nach  ihrem  Sitz  und  ihrer 
Größe.  Während  ein  isoUertes  Iriscolobom  belanglos  ist,  zeigen  die  nicht  mikroph- 
thalmischen  Augen  mit  Colobom  des  Fundus  meist  starke  Kurz-  und  Schwach- 
sichtigkeit und  neigen  sehr 
zu  schweren  Erkrankungen, 
besonders  Katarakt,  Netzhaut- 
ablösung ,  Blutungen.  Die 
Prognose  ist  deshalb  eine 
durchaus  zweifelhafte. 

Die  atypischen  Co- 
lobome kommen  auch  an 
allen  Teilen  des  Auges  und 
in  jeder  behebigen  Richtung 
vor ;  sie  sind  aber  viel  seltener, 
im  ganzen  noch  am  häufigsten 
an  der  Iris.  Die  atypischen 
Funduscolobome  gleichen  in 
manchen  Fällen  den  typischen 
in  ihrem  klinischen  Aussehen 
aufs  genaueste,  wenn  man  von 
der  Richtung  absieht,  in  an- 
deren ist  man  im  Zweifel,  ob 
nicht  eine  Verwechselung  mit 
pathologischen  Zuständen  im 
engeren  Sinne  (atrophischen 
Herden)  vorhegt.  Relativ  am 
häufigsten  ist  noch  das  so- 
genannte Maculacolobom. 
Es  stellt  einen  die  Gegend 
der  Macula  einnehmenden, 
regelmäßig  begrenzten ,  bald 
kreisförmigen  bald  ovalen 
weißen  oder  in  verschiedener 
Weise  pigmentierten  Herd  von 
wechselnder  Größe  dar  und 
findet  sich  häufiger  doppel- 
seitig als  auf  einem  Auge. 
Das  ophthalmoskopische  Aus- 
sehen lehrt,  daß  an  dieser  Stelle  das  Pigmentepithel  fehlt  oder  wenigstens  kein 
Pigment  enthält  und  daß  die  Aderhaut  defekt  ist.  Die  Partie  kann  ektatisch 
sein  oder  im  Niveau  des  Fundus  Hegen.  Merkwürdigerweise  ist  gutes  Sehver- 
mögen mit  solchem  Befunde  vereinbar.  (S.  wurde  sogar  =  1  gefunden.)  Auch 
atypisch  gelegene  angeborene  Defekte  des  Ciharkörpers  und  besonders  d^er  Linse 
kommen  vor. 

Anatomisches:  A.  Typische  Colobome.  Das  C.  fundi.  In  dem  durch  seine 
weiße  Farbe  bei  der  ophthalmoskopischen  Untersuchung  so  aufi'äUig  hervortretenden 
Bezh-k  fehlt  von  den  beiden  Blättern  der  sekimdären  Augen  blase  das  Pigment- 
epithel  so  gut  wie  regelmäßig.  In  einzelnen  Fällen  ist  eine  Lage  von  pigmentlosen 
Epithelzellen  als  Fortsetziuig  des  bis  an  den  Rand  des  Coloboms  reichenden  Pigment- 
epithels vorhanden.  Diese  Schicht  ist  aber  im  allgemeinen  nicht  als  Abkömmling 
des  äußeren,  sondern  als  eine  Duplikatur  des  auf  den  Zustand  der  Pars  cUiaris 
Retmae  stehen  gebhebenen  mneren  Blattes  der  Augenblase  aufzufassen,  wie  weiter 
imten  näher  begründet  werden  wird. 

Die  Netzhaut  ist  im  größten  Teil  des  Coloboms  vorhanden.  Was  ihre  Struktur 
anlangt,  so  finden  sich  zwischen  annähernd  normalem  Verhalten  und  höchstgradigem 
Schwimd  der  charakteristischen  Elemente  alle  möglichen  Uebergänge.  Bei  der  Be- 
urteilung von  Befunden,  die  an  Augen  älterer  Individuen  erhoben  werden,  ist  stets 
zu  berücksichtigen,  daß  die  ursprünghchen  Verhältnisse  durch  Hinzutreten  sekun- 
därer Veränderungen  (Atrophie  durch  Dehnung  oder  durch  mangelhafte  Ernährung 
wegen  Fehlens  der  Aderhaut)  in  weitgehendem  Maße  verändert  werden  können, 
weshalb  solches  Material  zum  Studium  der  Genese  von  Colobomen  wenig  geeignet  ist. 

In  der  Medianhnie  ist  die  Netzhaut  in  vielen  Fällen  unterbrochen. 

In  diesen  zeigt  die  Retina  im  Bereich  des  Coloboms  eme  Verdoppelung. 
Die  Umbiegungsstelle  der  beiden  Blätter  hegt  am  Rande  einer  in  der  Median- 


Fig.  3.  Colobom  am  Sehnerveneintritt. 
Sämisch-Caspae.) 


(Nach 
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linie  verlaufenden  bindegewebigenLeiste.  Das  innere  Blatt  zeigte  regelmäßig  die 
bessere  Ausbildung,  während  das  äußere  —  wenigstens  in  Augen  erwachsener  Indi- 
viduen —  meist  nur  sehr  unvollkommene  Netzhautstruktur  erkennen  läßt.  Es  tritt 
am  Rande  des  Coloboms  mit  dem  Pigmentepithel  m  Verbindung. 

Die  Aderhaut  fehlt  im  Bereiche  des  Coloboms  wohl  so  gut  wie  ausnahmslos. 
In  den  wenigen  Fällen,  wo  sie  rudimentär  vorhanden  gewesen  sein  soU,  möchte  ich 
jetzt  aimehmen,  daß  es  sich  um  Verwechslung  mit  dem  oben  geschilderten  hoch- 
gradig atrophischen  äußeren  Blatt  der  Rethia  gehandelt  hat.  Nur  in  einem  auch 
sonst  in  mancher  Hinsicht  abweichenden  und  nicht  mehr  vöUig  klarzustellenden 
Falle  der  älteren  Literatur  soll  sie  in  normaler  Ausbildung  im  ganzen  Colobom  vor- 
handen gewesen  sein. 


Fig.  4.    Maculacolobom.    (Nach  Kimpel.) 

Die  inneren  Lagen  der  Sklera  fehlen  gleichfalls,  so  daß  die  Lederhaut  im 
Gebiet  des  Coloboms  abnorm  dünn  und  dadurch  der  Ektasierung  besonders  zu- 
gänglich ist. 

Die  klarsten  anatomischen  Bilder,  die  auch  für  die  Erkenntnis  der  formalen 
Genese  des  Coloboms  von  entscheidender  Bedeutung  sind,  haben  Untersuchungen  des 
Verfassers  an  Kaninchenembryonen  mit  Colobom  ergeben.  Das  Material 
wurde  dadurch  gewonnen,  daß  ein  mit  Colobom  behafteter  Kaninchenbock  diese 
Anomalie  auf  ca.  '/g  seiner  Nachkommenschaft  vererbte. 

Die  Abbildungen  zeigen  die  anatomischen  Verhältnisse  mit  größter  Deuthch- 
keit.  Bei  der  Besprechung  der  Pathogenese  wird  auf  dieselben  zurückzukommen  sein. 

Bei  den  wenigen  echten  Colobomen  des  Sehnerven  wurden  folgende  Be- 
funde erhoben :  der  Nerv  zeigte  in  dem  bulbären  Ende  an  seiner  Unterseite  einen 
wirkUchen  Defekt,  so  daß  der  Querschnitt  Nierenform  hatte.  Der  Defekt  war  von 
Bindegewebe  ausgefüllt,  die  Zentralgefäße  verliefen  aber  im  Sehnerven;  in  dem  Ab- 
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Fig.  6.    Colobom  (Kaiiinchenembryo  vom  15.  Tag).   (Präparat  des  Verfassers.) 


Colobom.  (Anatomie.) 
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schnitt  unter  den  Gefäßen  fehlten  Nervenfasern  fast  gänzlich.  Die  Diö'erenzierung 
des  Mesoderms  unterhalb  vom  skleralen  Teile  des  N.  opticus  in  Sklera  und  normale 
Duralscheide  war  ausgebheben,  es  fand  sich  dort  vielmehr  ein  nicht  zu  Sklera  ver- 
dichtetes, iindiiferenziertes  Gewebe  mesodermaler  Herkunft. 

In  einem  anderen  Falle  zeigte  der  iin  Querschnitt  unterhalb  der  Zentralgefäße 
gelegene  Teil  des  Nerven  fast  völligen  Mangel  an  Nervenfasern.  Weiter  wurde  bei 
normalem  Verhalten  von 
Sklera  und  Aderhaut  bis 
zur  Durchtrittsstelle  des 
Opticus  in  diesem  selbst 
eine  verschieden  tiefe  Grube 
gefunden,  welche  von  einer 
taschenförmigen  Ausstül- 
pung des  Gewebes  der  se- 
kundären Augenblase  aus- 
gefüllt war.  Die  Tatsache, 
daß  dieselbe  von  innen  her 
an  den  Intervaginalraum 
grenzte,  beweist,  daß  es 
sich  um  einen  Defekt  im 
Nerven,  nicht  in  der  Cho- 
roidea  handelte.  Der  soge- 
nannte Conus  nach  imten 
ist  nach  den  Unter- 
suchungen von  Elschnig 
nur  für  einen  Teil  der 
Fälle,  besonders  die  mit 
ausgesprochener  Ektasie 
des  Conusgebietes,  als  rudi- 
mentäres Colobom  zu  be- 
trachten. 

Beim    Colobom  des 
Ciliarkörpers  ist  die  regel- 
mäßige Form  des  Ciharringes  öfters  in  der  Weise  verändert,  daß 'der  unteren  Median- 
linie entsprechend  eine  Ausbiegung  nach  hinten  und  unten  erfolgt,  wobei  die  zu  den 


-  Fig.  7.  Colöbom  (Kaninchenembryo  vom  18.  Tag). 
Schnitt  hinter  der  Linse,  Duphkatur  der  Retina,  reich- 
Uches  Mesoderm  im  Glaskörperraum.  (Präparat  des 
Verfassers.) 


Fig.  8.  Colobom  (neugeborenes  Kaninchen).  Netzhautduphkatur,  „inverse" 
Lagerung  des  äußeren  Blattes  der  Duphkatur.    (Präparat  des  Verfassers.) 


Seiten  des  Spaltes  gelegenen  Fortsätze  eine  abnorme  Größe  haben.  Die  unpigmen- 
tierten  Epitheüen  dieser  Fortsätze  können  eine  solche  Wucherung  zeigen,  daß  em 
in  den  Glaskörper  vorspringendes  tumorartiges  Gebilde  entsteht.  Die  hyperplasierten 
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Fortsätze  überlagern  den  oft  sehr  schmalen  8palt  im  Ciliarkörper  derart,  daß  der 
Defekt  nur  an  Frontalschnitten  sicher  zu  erkennen  ist.  Bei  Cochinchinahühnern  ist 
regelmäßig  ein  Colobom  des  Ciharkörpers  vorhanden. 

Das  Colobom  des  Glaskörpers  stellt  in  der  Eegel  einen  der  unteren  Hälfte  an- 
gehörenden medialen  Defekt  dar,  der  durch  Bindegewebe  oder  gefaltete  Eetina  aus- 
gefüllt ist;  unter  Umständen  kann  aber  beim  typischen  Colobom  auch  die  obere 
Hälfte  durch  em  retinales  hfeptum  gespalten  sein. 

Beim  typischen  Linsencolobom  wurde  mehrmals  ein  dem  Defekt  entsijrechender 
Mesodermzairfen  gefunden. 


Fig.  9.  Colobom  des  Glaskörpers  in  der  oberen  Hälfte  des  Bulbus  (mensch- 
liches Auge),  bedingt  durch  ein  sagittales  retinales  Septum.   (Präparat  des  Verfassers.) 


Es  kann  aber  em  Defekt  der  klaren  Linsensubstanz  auch  dadurch  bedingt 
sein,  daß  ein  innerhall)  des  Kapselsackes  gelegener  Gewebszug  gewucherter  Kapsel- 
epithelien  Ln  der  unteren  Medianlinie  den  Linsenäquator  umgreift. 

B.  Atyjoische  Colobome:  Bei  einigen  makularen  Colobomen  wurde 
gefunden  Verdünnung  der  Sklera,  Fehlen  von  Chorioidea  und  Pigmentepithel, 
Reduktion  der  Eetina  auf  ein  sehr  dünnes  Häutchen.  Der  Bezirk  kann  cystisch 
ausgedehnt  sein.  Einzelne  atypisch  gelegene  Colobome  am  Sehn  er  venein  tritt  zeigten 
in  Defekten  von  Sklera,  Aderhaut  und  Pigmentepithel  eingelagerte  Ausstülpungen 
retinalen  Gewebes  verschiedener  Ausbildung. 
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Bei  einem  nach  innen  gelegenen  Linsencolobom  wurde  die  an  den  Defekt 
grenzende  Linsensiibstanz  von  normaler  Beschaffenheit  gefunden. 

Entstehung  der  Colobom e.  Erst  mit  der  genaueren  Kennt- 
nis der  Entwicklung  des  Auges  konnte  die  Genese  der  Colobome  dem 
Verständnis  näher  gerückt  werden.  Manz  erklärte  den  Vorgang  durch 
eine  Störung  im  Schließungsprozeß  der  fötalen  Augenspalte,  eine 
daran  sich  schließende  der  sekundären  aus  den  das  Auge  umgebenden 
Kopfplatten  entstehenden  Bildungen  und  eine  Ektasie  der  sich  bilden- 
den Narbe  resp.  eine  unter  dem  Einüusse  eines  inneren  Augendrucks 
erfolgende  Dehnung  der  der  Lücke  anliegenden  Gebilde.  Als  Ur- 
sache des  verzögerten  Schlusses  sieht  Manz  mit  größter  Wahrschein- 
lichkeit eine  mangelhafte  Rückbildung  des  in  den  Fötalspalt  einge- 
stülpten Kopfplattengewebes  an,  wobei  den  Blutgefäßen  eine  hervor- 
ragende Rolle  zugeschrieben  wird.  Dieser  Ansicht  setzte  Deutschmann 
auf  Grund  der  Untersuchung  eines  Colobomes  bei  einem  neugeborenen 
Kaninchen  die  Theorie  entgegen,  daß  eine  fötale  Entzündung  im 
Gewebe  der  Kopfplatten  die  erste  Ursache  der  Colobombildung  sei, 
an  die  sich  eine  Störung  im  Schließungsprozeß  des  Fötalspaltes  an- 
schließen könne,  aber  nicht  müsse. 

Der  Entzündungstheorie,  die  nicht  nur  auf  die  Colobome,  sondern 
auch  auf  viele  andere  Mißbildungen  des  Auges  angewandt  wurde, 
trat  auf  Grund  einer  Anzahl  eigener  Untersuchungen  besonders  Hess 
entgegen,  der  mit  Entschiedenheit  die  MANzsche  Auffassung  mit  der 
Modifikation  verteidigte,  daß  nicht  den  Gefäßen  die  Hauptrolle  bei  der 
Verhinderung  des  Schlusses  des  Fötalspaltes  zukomme,  sondern  der  atypi- 
schen Entwicklung  des  in  den  Spalt  eindringenden  zelligen  Mesoderms. 

Einen  gewissen  Abschluß  in  der  Frage  brachten  die  embryo- 
logischen Untersuchungen  des  Verfassers,  durch  welche  es  möglich 
wurde,  das  Colobom  beim  Kaninchenauge  vom  Tage  seiner  Entstehung 
ab  an  anatomischen  Präparaten  zu  studieren.  Dies  war  überhaupt 
die  erste  embryologische  systematische  Analyse  einer  auf  natürlichem 
Wege  entstandenen  Mißbildung.  Durch  diese  Untersuchungen  ist  die 
formale  Genese  des  Coloboms  in  ihren  Grundzügen  definitiv  im  Sinne 
der  besonders  von  Hess  vertretenen  Anschauungen  festgelegt  und  es 
unterliegen  jetzt  nur  noch  Fragen  von  geringerer  Bedeutung  der 
Kontroverse.  Die  folgenden  Sätze  beziehen  sich  auf  die  an  den  em- 
bryonalen Präparaten  gewonnenen  Ergebnisse. 

DasColobomentstehtdurcheineStörungimSchlusse 
des  Fötalspaltes,  die  Spaltbildung  betrifft  also  primär 
die  Au  gen  blase.  Das  mechanische  Hindernis  für  den  normalen 
Schluß  der  Spalte  bildet  eine  zunächst  sehr  schmale  aber  konti- 
nuierliche Lage  gefäßhaltigen  Mesoderms  zwischen  den  Rändern  der 
Augenblase.  Dasselbe  stellt  eine  Verbindung  zwischen  der  gefäß- 
haltigen Tunica  vasculosa  Lentis  und  dem  die  Augenblase  umgeben- 
den Mesoderm  her.  Diese  Verbindung  ist  an  sich  ein  normales  Ent- 
wicklungsstadium ,  pathologisch  und  damit  Ursache  des  Coloboms 
wird  der  Zustand  dadurch,  daß  er  über  die  Zeit  des  normalen  Spalten- 
schlusses persistiert,  und  daß  zugleich  das  Mesoderm  an  Mächtigkeit 
sehr  schnell  gewinnt,  so  daß  es  z.  B.  beim  Kaninchen,  wo  der  Beginn 
des  Coloboms  auf  das  Ende  des  13.  oder  den  14.  Tag  zu  verlegen 
ist,  bereits  am  15.  Tage  einen  derben  Gewebszug  darstellt.  (Vergl. 
Fig.  5, 6.)  In  einem  Teil  der  Fälle  zeigen  die  Ränder  der  Augenblase  am 
Rande  der  Mesodermleiste  den  Uebergang  von  Pigmentepithel  in  Retina 
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in  normaler  Weise;  in  anderen  entsteht  eine  Duplikatur  der  Retina 
(Fig.  7  u.  8),  die  allmählich  an  Ausdehnung  zunimmt.  Das  Pigmentepithel 
tritt  dabei  von  der  Leiste  zurück.  Die  Ditferenzierung  von  Aderhaut 
und  inneren  Sklerallagen  reicht  genau  so  weit  wie  das  Pigmentepithel, 
dem  Defekt  des  letzteren  entspricht  ein  solcher  der  genannten  Mem- 
branen, dieselben  zeigen  also  gleichfalls  ein  Colobom.  Dies  ent- 
steht im  Anschluß  an  das  Colobom  der  Augenblase,  ist 
also  eine  sekundäre  Bildung. 

Da  wir  die  Breite  eines  Coloboms  ophthalmoskopisch  nach  dem 
Fehlen  von  Pigmentepithel  und  Aderhaut  beurteilen,  dieses  aber 
nur  von  der  Größe  der  Netzhautduplikatur,  nicht  von  der  Breite 
der  Mesodermleiste  abhängt,  so  ergibt  sich,  daß  eine  ganz 
schmale  Leiste  von  Mesodermgewebe  im  Fötalspalt 
die  Ursache  der  breitesten  Colobome  sein  kann.  Die 
äußere  Lage  der  Netzhautduplikatur  ist  mit  der  Limitans 
interna  dem  umgebenden  Mesoderm  angelagert,  sie  zeigt  also,  ver- 
glichen mit  dem  inneren  Blatt  der  Duplikatur,  eine  sogenannte  in- 
verse  Lagerung  ihrer  Schichten.  Dies  an  den  Präparaten 
vom  Embryo  und  Neugeborenen  vollkommen  klar  ersichtliche  Ver- 
halten kann  sich  später  der  Wahrnehmung  entziehen,  indem  diese 
Lage  eine  Rückbildung  erfährt  in  der  Art,  daß  die  eigentlichen 
nervösen  Elemente  schwinden  oder  gar  nicht  zur  Ausbildung  ge- 
langen. So  kann  ein  dünnes  Gliahäutcheu  resultieren,  in  anderen 
Fällen  erfährt  dies  Blatt  eine  Umbildung  wie  normalerweise  die  Pars 
ciliaris  Retinae,  d.  h.  es  entsteht  eine  Lage  zylindrischer  Zellen,  deren 
Kern  nach  innen  zu  gelegen  ist;  hieran  ist  dann  zu  erkennen,  daß 
es  sich  um  eine  ursprünglich  inverse  Lagerung  handelt.  Tritt  in 
ektatischen  Colobomen  noch  eine  hochgradige  Atrophie  dieses  Blattes 
durch  Dehnung  ein,  so  kann  es  bei  der  Untersuchung  von 
Augen  älterer  Individuen  unmöglich  werden,  den 
Nachweis  einer  ursprünglich  vorhandenen  Netzhaut- 
duplikatur zu  erbringen.  Eine  aus  dem  invers  gelagerten 
Blatte  der  Duplikatur  hervorgegangene  Lage  von  Zylinderzellen  ist 
sicher  öfters  für  ein  pigmentloses  Pigmentepithel,  d.  h.  für  einen  Ab- 
kömmling des  äußeren  Blattes  der  sekundären  Augenblase  gehalten 
worden. 

Wenn  die  Mesodermleiste  zwischen  den  Rändern  des  Fötal- 
spaltes persistiert,  ihre  Verbindungen  mit  dem  intraokularen  Mesoderm 
sich  aber  rechtzeitig  zurückbilden,  so  können  die  einander  entgegen- 
wachsenden Ränder  der  Augenblase  noch  über  dem  Hindernis  zur 
Vereinigung  gelangen,  dies  kann  in  einem  Teil  der  Ausdehnung  des 
Fötalspaltes  ■  oder  auch  —  theoretisch  —  in  seiner  ganzen  Länge  ge- 
schehen. War  noch  keine  Duplikatur  der  Retina  entstanden,  so 
können  die  beiden  Blätter  der  Augenblase  in  normaler  Weise  zur 
Vereinigung  gelangen;  daß  aber  eine  Störung  im  Schluß  der  Spalte 
bestanden  hatte,  beweist  dann  die  fehlende  oder  rudimentäre  Ent- 
wicklung der  Aderhaut  an  der  betreffenden  Stelle.  War  bereits  eine 
DupUkatur  eingetreten,  so  glaubte  ich  früher  annehmen  zu  sollen, 
daß  die  umgebogenen  Ränder  sich  bis  zur  Berührung  nähern,  aber 
nicht  miteinander  verwachsen  würden.  Es  scheint  dies  aber  doch 
vorkommen  zu  können,  es  würde  dann  im  Colobombezirk  eine  kon- 
tinuierliche Lage  normal  gelagerter  und  nach  außen  davon  eine 
gleichfalls  ununterbrochene  Lage  invers  gelagerter  Retina  vorhanden 
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sein  [letztere  könnte  später  wieder  unkenntlich  werden  i)J,  das  Pig- 
mentepithel und  die  Aderhaut  würden  fehlen. 

In  den  beiden  letzteren  Fällen  würde  also  der  Schluß  des  Fötal- 
spaltes verzögert  sein  und  bei  Bildung  einer  Duplikatur  nicht  in 
normaler  Weise  erfolgen,  der  Defekt  der  Aderhaut  würde  aber  auch 
hier  sekundär  sein. 

Wenn  man  in  einzelnen  Fällen  von  Colobom  am  Sehnerveneintritt, 
sowie  bei  sogenannten  Orbitalcysten  den  Fötalspalt  ungeschlossen, 
aber  kein  Mesodermgewebe  in  demselben  gefunden  hat,  so  ist  daran 


Fig.  10.  Colobom  in  menschlichem  Mikrophthalmus.  In  dem  abgebildeten 
Schnitt  nur  Defekt  der  Aderhaut,  Augenblase  hier  geschlossen.  (Präparat  des  Ver- 
fassers.) 

ZU  denken,  daß  sich  dieses  noch  nachträglich  hat  zurückbilden  können, 
jedenfalls  zwangen  solche  Fälle  nicht,  eine  andere  Genese  der  Spalt- 
bildung anzunehmen. 

Während  Manz  den  in  den  Fötalspalt  eindringenden  Gefäßen, 
einer  „Gefäßhypertrophie",  die  Hauptrolle  als  Hindernis  für  den  Ver- 
schluß zusprach,  legte  Hess  auf  das  atypische  Verhalten  des  Meso- 
derms  den  Hauptnachdruck.  Ich  schloß  mich  auf  Grund  meiner  em- 
bryologischen Studien  dieser  Ansicht  an  und  betonte,  daß  nur  eine 
kontinuierliche  Lage  fremden  Gewebes  den  Schluß  des  Spaltes  in 


1)  Meines  Erachtens  sind  so  die  Fälle  zu  erklären,  wo  angeblich  beide  Blätter 
der  sekundären  Augenblase  im  Colobom  kontiniderlich,  das  äußere  aber  pigmentlos 
gefunden  wurden. 
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seiner  ganzen  Länge  hindere,  während  ein  Gefäß  nur  bei  axialem 
Verlauf  diese  Wirkung  haben  könne.  Neuerdings  will  Seefelder  ^) 
wieder  den  Gefäßen  „mindestens"  die  gleiche  Rolle  wie  dem  Meso- 
derm  zuschreiben,  wobei  er  sich  auf  einige  anatomische  Befunde 
stützt.  Daß  ein  Gefäß  allein  den  Verschluß  an  umschriebener  Stelle 
hindern  kann,  ist  gar  nicht  zu  bezweifeln,  wie  z.  B.  schon  das  Ciliar- 
körpercolobom  bei  Cochinchinahühnern  beweist,  und  wie  auch  Unter- 
suchungen von  Wolfrum über  den  normalen  Schluß  des  Fötal- 
spalts zeigen.  Doch  handelt  es  sich  hier  immer  um  lokale  Wirkungen 
an  begrenzter  Stelle.  Es  liegt  ja  auch  kein  Grund  vor,  Mesoderm 
und  Gefäße  in  Gegensatz  zu  stellen,  da  die  Mesodermzüge  immer 
vaskularisiert  sind,  ich  muß  aber  doch  besonders  auf  Grund  meiner 
embryologischen  Untersuchungen  an  der  überragenden  Bedeutung  des 
atypisch  entwickelten  Mesoderm s  für  die  Entstehung  größerer  Colo- 
bome  festhalten. 

Aus  den  neuesten  Untersuchungen  von  v.  Szily  ^)  und  Seefelder 
hat  sich  ergeben,  daß  sich  der  Fötalspalt  normalerweise  zuerst  in 
der  Mitte  schließt,  wo  kein  zelliges  Mesoderm  vorhanden  ist,  während 
davor  und  dahinter  noch  eine  ungeschlossene  Strecke  besteht,  in  der 
sich  Gefäße  und  Zellen  vorfinden,  v.  Szily  begründet  dies  Verhalten 
durch  die  Verteilung  der  den  Fötalspalt  durchsetzenden  Gefäße,  wie 
es  H.  Fuchs  für  das  Kaninchen  eingehend  festgestellt  hat.  v.  Szily 
spricht  geradezu  von  fötalen  Colobomen  an  jenen  beiden  Stellen,  die 
entweder  im  Laufe  der  normalen  Entwicklung  verschwinden  oder 
eventuell  bei  Persistenz  des  mesodermalen  Gewebes  bestehen  bleiben 
könnten,  und  Seefelder  weist  darauf  hin,  wie  sein  einer  Fall  sehr 
schön  das  Vorkommen  einer  Kombination  von  Colobom  im  vorderen 
und  hinteren  Bulbusabschnitt  bei  Freibleiben  der  intermediären  Strecke 
demonstriert.  Diesen  Anschauungen  wird  man  beipflichten  können,  ohne 
aber  zu  verkennen,  daß  die  geschilderten  Verhältnisse  beim  normalen 
Schluß  des  Spaltes  nur  dann  die  typischen  Colobome  ausreichend  ver- 
ständlich machen  würden,  wenn  sich  letztere  fast  ausschließlich  an 
jenen  Prädilektionsstellen  finden  und  die  mittleren  Partien  des  Bulbus 
freilassen  würden.  Da  dies  nicht  der  Fall  ist,  sondern  die  mittleren 
Partien  sicher  häufiger  betroffnen  sind  als  die  unterhalb  des  Opticus, 
da  ferner  das  Off"enbleiben  in  ganzer  Länge  des  Fötalspaltes  oft  genug 
vorkommt,  so  scheinen  mir  auch  diese  Tatsachen  die  durch  direkte 
Beobachtung  gewonnene  Vorstellung  zu  unterstützen,  daß  ein  einfaches 
Persistieren  der  normalerweise  vorhandenen  Zustände  zur  Erklärung 
nicht  ausreicht,  sondern  daß  gerade  der  atypischen  Entwicklung  des 
Mesoderms  eine  besondere  Rolle  zuerkannt  werden  muß. 

Neuerdings  hat  Fleischer  °)  in  abnormen  „Verwachsungen",  die  zwischen 
den  Eändern  der  Augenblase  und  dem  Mesoderm,  sowie  zwischen  der  Linse  und 
dem  Mesoderm  bestehen  sollen,  einen  wichtigen  Faktor  für  die  Entstehung  des  Colo- 


1)  Seefeldee,  Pathologisch-anatomische  Beiträge  zur  Kenntnis  der  angeborenen 
Colobome  des  Auges,    v.  Graefes  Arch.  f.  Ophth.,  Bd.  LXVIII,  2. 

2)  WoLFRUM,  Multiple  Einlferbungen  des  Becherrandes  der  sekundären  Augen- 
blase. Khn.  Mon.-Bl.,  Bd.  XLVI,  2,  p.  27. 

3)  v.  Szily,  Ein  nach  unten  gerichtetes,  nicht  mit  der  Fötalspalte  zusammen- 
hängendes Colobom  usw.    Klin.  Mon.-Bl.  iE.  Augenheilk.,  Bd.  XLV. 

4)  Seefelder,  Dem.  mikr.  Präp.  v.  embryon.  menschl.  Augen.  Heidelberger 
Kongreß,  1907,  p.  318. 

5)  Fleischer,  Beitr.  z.  path.  Anatomie  und  Pathogenese  d.  Mikrophthalmus 
u.  Coloboms.   V.  Graefes  Arch.,  Bd.  LXVIII,  p.  3. 
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boms  erblickt  und  dadurch  die  Persistenz  des  Hindernisses  für  den  Verschluß  der 
Spalte  erklären  wollen.  Ich  halte  den  sicheren  Nachweis  einer  wirklichen  Ver- 
wachsung zwischen  Augenblase  und  Mesoderm  für  sehr  schwierig  (s.  später  unter 
Mikrophthalmus),  in  meinen  embryologischen  Präparaten  ist  sie  auszuschließen,  sie 
kann  also  keine  allgemeinere  Bedeutung  haben.  Die  Verbindung  zwischen  Mesoderm 
und  Tunica  vasculosa  Lentis  kann  ich  überhaupt  nicht  als  eine  Verwachsung  an- 
erkennen. Es  ist  em  an  sich  normaler  Zustand,  der  nur  dadurch  pathologisch  wird, 
daß  er  über  eme  gewisse  Zeit  hinaus  persistiert.  Was  Fleischer  Verwachsung 
nennt,  ist  nur  em  anderer  Ausdruck  für  dieselbe  Erscheinung,  die  ich  beschreibe,  es 
ist  aber  keine  Erklärung.  Warum  das  Mesoderm  sich  nicht  zurückbildet,  sondern 
in  abnorm  starker  Entwicklung  persistiert,  können  wir  zurzeit  gar  nicht  erklären. 
Dasselbe  gilt  für  Fleischers  „Verwachsung". 

Die  typischen  Iriscolobome  entstehen  in  gleicher  Weise  wie  alle 
typischen  Colobombildungen  durch  das  Ausbleiben  des  Verschlusses 
der  sekundären  Augenblase,  und  zwar  ihres  periphersten  am  Augen- 
becherrande  gelegenen  Abschnittes  (Seefelder). 

Die  Entstehung  der  Netzhautduplikatur  an  der  Mesodermleiste 
habe  ich  so  aufgefaßt,  daß  dies  ein  passiver  Vorgang  ist,  indem  die 
Retina  gezwungen  wird,  einem  Hindernis  auszuweichen.  (Näheres 
hierüber  beim  Mikrophthalmus.) 

Wenn  wir  die  Genese  des  Coloboms  zu  erklären  versuchen,  so 
haben  wir  möglichst  scharf  formale  und  kausale  Genese  zu  unter- 
scheiden. Die  formale  Genese  ist  genügend  erklärt  durch 
die  Feststellung,  daß  sich  dem  normalen  Verschluß 
des  Fötalspaltes  ein  mechanisches  Hindernis  ent- 
gegenstellt (persistierendes  Mesoderm  oder  Gefäße).  Damit  ist 
auch  die  teratogenetische  Terminationsperiode  (Mitte  bis  Ende  des 
zweiten  Monats)  festgelegt  (Seefelder).  Diese  Erklärung  ist  nach 
dem  jetzigen  Stande  unserer  Kenntnisse  auf  alle  typischen  Colobome 
anwendbar,  für  meine  embryonalen  Colobome  halte  ich  eine  andere 
Interpretation  der  Präparate  für  direkt  ausgeschlossen.  Die  a  priori 
mögliche  zweite  Annahme,  daß  die  Wachstumsenergie  der  Zellen  der 
Augenblase  durch  irgendwelche  Einflüsse  herabgesetzt  ist,  daß  die 
Ränder  der  Augenblase  deshalb  einander  nicht  genügend  entgegen- 
wachsen, wodurch  ein  sekundäres  Einwachsen  des  Mesoderms  ermög- 
licht wird,  ist  durch  meine  Präparate  in  keiner  Weise  gestützt  und 
entbehrt  auch  sonst  jedes  tatsächlichen  Beweises.  Das  Verhalten  der 
Retina  in  colobomatösen  Augen  hat  sogar  manche  Autoren  zu  der 
Annahme  eines  Wachstumsexzesses  geführt,  während  ich  die  be- 
obachteten Erscheinungen  mit  der  Annahme  eines  normalen  Wachs- 
tums glaubte  erklären  zu  können ;  jedenfalls  spricht  nichts  für  eine 
herabgesetzte  Wachstumsenergie. 

Die  kausale  Genese  wäre  aber  erst  erklärt,  wenn  es  möglich 
wäre,  genauer  anzugeben,  warum  das  Mesoderm  sich  atypisch  ent- 
wickelt und  durch  seine  Persistenz  den  Verschluß  des  Fötalspaltes 
hindert.  Dies  versuchen  verschiedene  Theorien:  die  Annahme  einer 
in  der  Gegend  des  Fötalspaltes  lokalisierten  Entzündung  ist  durch 
die  tatsächlichen  Beobachtungen  widerlegt  und  bedarf  keiner  ausführ- 
licheren Erörterung  mehr. 

V.  DuYSE  u.  a.  sind  der  Ansicht,  daß  das  Colobom  nicht  nur 
eine  Entwicklungsstörung  des  Auges  darstellt,  sondern  daß  diese  im 
allgemeinen  sekundär  ist,  während  die  primäre  das  Gehirn  be- 
trifft; es  wird  also  eine  direkte  Abhängigkeit  der  ersten  von  der 
letzteren  angenommen.  Als  tatsächlicher  Beweis  dient  das  Vorkommen 
des  Coloboms  bei  der  Zyklopie,   der  Anencephalie,  der  Meningo- 
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eucephalocele,  sowie  die  relative  Häufigkeit  von  Mikrocephalie  und 
anderen  Störungen  der  Gehirnentwicklung  bei  dem  in  engster  Be- 
ziehung zum  Colobom  stehenden  Mikrophthalmus.  Die  Beziehung 
zwischen  Mißbildung  von  Gehirn  und  Auge  denkt  sich  v.  Duyse  so, 
daß  eine  abnorme  Flüssigkeitsmenge  in  den  Ventrikeln  des  Gehirns 
sich  auf  die  primäre  Augenblase  fortsetzt  und  ihrer  Umwandlung  in 
die  sekundäre  ein  Hindernis  bereitet.  Dies  wäre  also  auch  erst  eine 
auf  die  formale  Genese  sich  beziehende  Erklärung.  Denn  es  bleibt 
die  Frage  nach  der  Ursache  der  Gehirnstörung  zu  beantworten ;  hier- 
für macht  er  in  erster  Linie  Anomalien  des  Amnions  verant- 
wortlich, und  zwar  Druck  desselben  bei  abnormer  Enge  oder  patho- 
logische Adhäsionen.  Die  Ursache  hierfür  wird  in  Erkrankungen 
des  Uterus  gesucht  oder  in  der  Einwirkung  von  Toxinen,  welche 
von  der  Mutter  auf  die  Frucht  übergehen  und  zwar  wird  hier  der 
Syphilis,  Tuberkulose,  dem  Alkoholismus  und  Autointoxikationen  durch 
die  Gravidität  eine  Rolle  zugeschrieben.  Diese  Toxine  sollen  einmal 
eine  „Hypotrophie"  des  Amnions  verursachen,  andererseits  auch  das 
Neurairohr  direkt  schädigen  können. 

Die  gleichen  Toxine  sollen  nun  je  nach  der  Zeit,  zu  welcher  sie 
auf  die  Frucht  einwirken,  ganz  verschiedene  Folgen  haben  können. 
In  der  „embryonalen  Periode",  d.  h.  etwa  bis  zur  Zeit  des  Schlusses 
der  Fötalspalte  bewirken  sie  die  Entstehung  von  Mißbildungen,  in  der 
„fötalen",  d.  h.  späteren  Periode  von  Krankheitsbildern,  die  den  post 
partum  entstandenen  ähneln. 

Außer  den  genannten  ätiologischen  Momenten  spricht  v.  Duyse 
noch  von  der  Bedeutung  der  Heredität  und  von  Traumen.  Es 
würden  also  grundverschiedene  ätiologische  Faktoren  in  Betracht 
kommen,  denen  nur  gemeinsam  sein  soll,  daß  sie  ihre  Wirkung  auf 
das  Auge  meist  erst  indirekt,  d.  h.  in  Abhängigkeit  von  einer  Er- 
krankung des  Gehirns  zur  Geltung  bringen.  Wären  die  Anschauungen 
über  die  Bedeutung  jener  Toxine  richtig,  so  läge  wirklich  eine  Er- 
klärung der  kausalen  Genese  vor,  während  man  die  Amniontheorie  an 
sich  auch  nur  bedingt  als  solche  bezeichnen  könnte,  da  die  Amnion- 
anomalie  selber  erst  wieder  zu  erklären  wäre. 

Wenn  wir  in  eine  Kritik  dieser  Anschauungen  eintreten,  so  gehen 
wir  am  besten  von  dem  bisher  klarsten  und  eindeutigsten  Falle  der 
Colobombildung,  d.  h.  von  meinen  embryologischen  Untersuchungen  aus. 
Anomalien  des  Gehirns  oder  des  Amnions  konnten  hier  nicht  nachgewiesen 
werden,  die  Art  der  Untersuchung  reichte  aber  nicht  aus,  sie  sicher 
auszuschließen.  Dieser  Punkt  bleibt  also  in  suspenso.  Sicher  ist  aber, 
daß  sie,  wenn  vorhanden,  nicht  durch  die  Einwirkung  von  Toxinen 
hätten  erklärt  werden  können,  die  infolge  einer  Erkrankung  der  Mutter 
auf  die  Frucht  übergingen.  Denn  da  der  Vater  hier  die  Mißbildung 
auf  V5  seiner  Nachkommen  übertrug  und  mit  den  verschiedensten  nor- 
malen Muttertieren  die  gleichen  Mißbildungen  erzeugte,  so  ist  eine 
Erkrankung  des  Uterus  zur  Erklärung  des  Coloboms  ebenso  ausge- 
schlossen wie  die  Annahme  von  Toxinen.  Wie  sollten  solche  in  dem 
einen  Spermatozoon,  das  ins  Ei  gelangt,  enthalten  sein?  Man  müßte 
schon  die  Annahme  machen,  daß  der  Bock  durch  den  Coitus  die  be- 
treffenden Weibchen  mit  einer  Krankheit  angesteckt  hätte,  die  zur 
Produktion  von  Toxinen  führte  usw.  Eine  solche  Annahme  läßt  sich 
nicht  ernsthaft  diskutieren  und  sie  wird  noch  unmöglicher,  wenn  man 
berücksichtigt,   daß  die  Nachkommen  jenes  Bockes  mit 
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Ueberspringung  einer  Generation  in  der  dritten  aber- 
mals Colobom  erzeugten. 

Bei  der  Entstehung  der  Colobome  in  diesen  Versuchen  sind  also 
toxische  Einflüsse  irgendwelcher  Art,  die  geradesogut  in  der  „embryo- 
nalen" wie  in  der  „fötalen"  Periode  hätten  einwirken  können,  absolut 
ausgeschlossen.  Anomalien  des  Amnions  sowie  des  Gehirns  hätten, 
falls  sie  vorhanden  gewesen  wären,  also  gleichfalls  zurückgeführt  werden 
müssen  auf  die  Heredität,  d.  h.  auf  einen  bereits  in  dem  Spermatozoon 
steckenden,  auf  das  Ei  übertragenen,  von  Mikrobien  oder  Toxinen 
völlig  unabhängigen,  einer  näheren  Erforschung  aber  mit  unseren 
jetzigen  Mitteln  nicht  zugänglichen  Faktor.  Somit  ist  die  kausale 
Genese  dieser  Colobome  zwar  nicht  „erklärt",  aber  bis  zur  Grenze 
dessen,  was  wir  zurzeit  „erklären"  können,  gebracht. 

Etwas  weiter  wären  wir  allerdings  noch,  wenn  die  von  mir  aus- 
gesprochene Vermutung,  daß  wir  im  Colobom  vielleicht  eine  ata- 
vistische Bildung  zu  sehen  hätten,  sich  durch  weitere  Tatsachen 
stützen  ließe.  Wie  ich  nachträglich  sehe,  hat  auch  Nussbaum  das 
regelmäßig  vorhandene  Cilarkörpercolobom  bei  Cochinchinahühnern  und 
beim  Fasan  als  Homologen  der  Campanula  des  Fischauges  angesprochen. 
Von  weiteren  Tatsachen,  die  auf  phylogenetische  Beziehungen  hin- 
weisen, ist  der  von  mir  nachgewiesene  typische  Ringwulst  in  der 
Linse  eines  colobom  atösen  Kaninchens  und  der  von 
Fleischer  beim  menschlichen  Mikrophthalmus  festgestellte  Retrac- 
tor  Bulbi  zu  erwähnen. 

Ließe  sich  die  Richtigkeit  dieser  Hypothese  exakt  beweisen,  so 
würde  es  noch  deutlicher  werden,  wie  unwahrscheinlich  es  ist,  das 
Colobom  einmal  als  Rückschlag  auf  niedere  Formen,  das  andere  Mal 
durch  Toxine  zu  erklären.  Vorläufig  ist  allerdings  jene  Auffassung 
noch  nicht  bewiesen.  Wir  dürfen  aber  auch  nicht  übersehen,  daß  die 
Entstehung  des  Coloboms  nicht  „erklärt"  wäre,  wenn  wir  berechtigt 
wären,  es  als  atavistische  Bildung  zu  charakterisieren  (Herbst). 

Wie  bei  meinen  Versuchsreihen,  so  ist  die  Einwirkung  von  der 
Mutter  stammender  Toxine  auf  das  sich  entwickelnde  Ei  gleichfalls 
ausgeschlossen  bei  den  Vögeln,  die  sich  außerhalb  des  mütterlichen 
Organismus  entwickeln.  Ich  erinnere  an  die  schon  erwähnten  Cochin- 
chinahühner  und  an  den  Befund  von  0.  Landmann  ^)  (Mikrophthalmus 
bei  einem  8  Tage  alten  Hühnerembryo). 

Es  ergibt  sich  also  die  Frage:  sind  wir  berechtigt,  die  Entstehung 
des  Coloboms  unter  Ausschluß  ektogener  Schädlichkeiten  (während  der 
Entwicklung  einwirkende  Toxine  etc.)  ganz  allgemein  auf  primär 
im  Keim  steckende,  einer  näheren  Erklärung  zurzeit  nicht  zugängliche 
Faktoren,  die  wir  eben  mit  dem  Namen  „Heredität"  bezeichnen,  zu- 
rückzuführen? Hess  hat  schon  auf  die  Analogie  mit  anderen  ver- 
erbbaren Anomalien  (Astigmatismus,  Farbenblindheit,  Hämophilie)  hin- 
gewiesen, deren  Entstehung  wir  auch  nicht  weiter  „erklären"  können, 
ohne  daß  deshalb  jemand  dieselben  auf  „Toxine"  zurückführen  wird. 

Schon  die  klinische  Anamnese  ergibt  für  das  Colobom  in  nicht 
wenigen  Fällen  das  Vorhandensein  erblicher  Momente,  es  ließe  sich 
eine  ganze  Anzahl  eklatanter  Beispiele  anführen.  Wo  aber  solche 
Beziehungen  nicht  direkt  aufgedeckt  werden  können,  liegt  natürlich 
nach  unseren  heutigen  Begriffen  von  Heredität  nicht  der  geringste  Be- 


1)  Anat.  Anzeiger,  Bd.  XXXII,  und  Klin.  Mon.-Bl.  f.  Augenh.,  1908. 
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weis  dafür  vor,  daß  hereditäre  Einflüsse  auszuschließen  sind.  Es  ist 
daher  nicht  berechtigt,  wenn  in  einzehien  neueren  Arbeiten  das  Fehlen 
von  Mißbildungen  bei  Eltern  und  Großeltern  als  „Beweis"  gegen  die 
Richtigkeit  meiner  Anschauungen  vorgebracht  wird. 

Haben  wir  aber  denn  wirklich  ii'gend welche,  „Beweise"  für  die  ätiologische  Be- 
deutung von  „Toxinen"  im  Sinne  v.  Duyses  u.  a.  ?  Sind  die  Nachkommen  von 
Syphilitischen ,  Tuberkulösen  und  Alkoholikern  so  viel  hiüiflger  mit  Colobom  be- 
haltet als  Kinder  aus  Famihen,  wo  diese  Schädlichkeiten  fehlen?  Mir  ist  darüber 
nichts  bekannt  und  ich  vermisse  auch  in  v.  Duyses  Buch  Angaben  hierüber.  Und 
doch  wäre  das  erst  ein  AVahr scheinlichkeitsbeweis. 

In  der  französischen  Literatur  wird  folgende  Aulfassiuig  vertreten :  Die  Syphüis, 
aber  auch  andere  Infektionskrankheiten,  können  das  Spermatozoon  in  einer  nicht 
näher  bekannten  Weise  verändern  und  dadurch  bei  der  Nachkommenschaft  „Dystro- 
phien" hervorrufen.  Zu  solchen  Dystrophien  sind  auch  echte  Mißbildungen  zu 
rechnen.  Diese  stellen  dann  einen  „caractere  inne"  dar  und  können  auf  die  weiteren 
Generationen  vererbt  werden.  Foüexiee  bringt  als  Beweis  für  diese  Ansicht  eine 
ganze  Anzahl  von  Beispielen,  wo  bei  Individuen  mit  Mißbildungen  hereditäre  Lues 
vorhanden  war,  ferner  einige,  bei  denen  eine  Mißbildung  in  der  zweiten  Generation 
bestand,  während  in  der  ersten  hereditäre  Lues  vorlag. 

Diese  Tatsachen  bestehen  zweifellos  zu  Recht,  sie  genügen  aber  nicht,  die  Ab- 
hängigkeit der  Mißbildung  von  der  SyphiUs  und  anderen  Infektionskrankheiten  zu 
beweisen 

Die  Ansicht  v.  Duyses,  daß  das  Colobom  erst  in  Abhängigkeit 
von  Anomalien  in  der  Entwicklung  des  Gehirns  entsteht,  wäre  na- 
türlich an  sich  mit  der  Auffassung,  daß  eine  Keimesvariation  die  Ur- 
sache des  Coloboms  ist.  durchaus  vereinbar.  Die  tatsächlichen  Be- 
funde, die  sich  für  v.  Duyses  Meinung  anführen  lassen,  sind  bereits 
erwähnt.  Will  man  aber  diese  Abhängigkeit  genauer  präzisieren,  so 
sehe  ich  keinen  anderen  Weg  als  entweder  die  Annahme  v.  Duyses, 
daß  eine  vermehrte  Flüssigkeitsmenge  im  Gehirn  und  damit  in  der 
primären  Augenblase  ein  mechanisches  Hindernis  für  die  normale 
Einstülpung  schafft,  oder  daß  eine  verminderte  Wachstumsenergie 
der  Augenblase  in  Abhängigkeit  von  einer  Störung  des  Gehirns  be- 
steht, daß  also  der  Fötalspalt  offen  bleibt,  weil  die  Ränder  der  Augen- 
blase einander  nicht  genügend  entgegenwachsen.  Letztere  Auffassung 
widerlegen  meine  Präparate,  wie  oben  erwähnt,  für  die  erste  geben  sie 
keinen  positiven  Anhalt;  diese  nimmt  ferner  auch  nicht  darauf  Rück- 
sicht, daß  es  sich  nach  neueren  Untersuchungen  [Froriep^)]  bei  der 
Umbildung  der  primären  in  die  sekundäre  Augenblase  gar  nicht  um 
einen  eigentlichen  Einstülpungsvorgang,  sondern  um  eigentümliche 
Wachstumsverhältnisse  handelt,  die  wohl  kaum  in  so  einfacher  Weise 
mechanisch  zu  beeinflussen  wären,  und  schließlich  braucht  sie  die 
Annahme  eines  im  frühesten  Entwicklungsstadium  vorhandenen  Hydro- 
cephalus.  Wie  schwierig  es  wäre  zu  erklären,  warum  ein  solcher 
oft  nur  auf  einer  Seite  die  Augenblase  mitbetrifft,  habe  ich  schon 
früher  betont.  Man  müßte  sich  außerdem  vorstellen  können,  daß  ein 
primärer  Hydrocephalus  die  Ursache  späterer  Mikrocephalie  sein 
könne. 

Wenn  Colobom  gleichzeitig  mit  Entwicklungsstörungen  des  Ge- 
hirns häufig  vorkommt,  so  liegt  zwar  der  Gedanke  an  eine  Abhängig- 
keit der  Erscheinungen  nahe,  der  Beweis  dafür  wäre  aber  erst  noch 
zu  erbringen.    Eine  Koordination  beider  ist  an  sich  auch  möglich 


1)  Es  muß  auch  daran  ermnert  werden,  daß  sich  unter  Foueniers  Patienten 
sicher  eine  unverhältnismäßig  große  Zahl  syphilitischer  Individuen  befinden  wird. 

2)  Handbuch  d.  vgl.  Entwicklungsgeschichte  von  Hertwig. 
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und  es  ist  besonders  darauf  hinzuweisen,  daß  relativ  oft  gleichzeitig 
mit  Colobom  noch  zahlreiche  Anomalien  an  anderen  Stellen  des 
Körpers  beobachtet  werden,  die  man  nicht  in  direkte  Abhängigkeit 
vom  Gehirn  bringen  kann.  So  gut  wie  sie  dem  Colobom  koordiniert 
sind,  könnte  es  auch  mit  der  fehlerhaften  Gehirnentwicklung  sein. 
Außerdem  fehlt  es  bisher  durchaus  an  Beweisen,  daß  eine  Entwick- 
lungsstörung des  Gehirns  regelmäßig  oder  auch  nur  überwiegend 
häufig  beim  Colobom  vorhanden  ist.  Beim  einseitigen  Anophthalmus 
von  Ratten  hat  Bernheimer  gefunden,  daß  das  Gehirn  normal  ent- 
wickelt ist  bis  auf  das  Fehlen  derjenigen  Sehbahn,  welche  von  den 
Ganglienzellen  der  nicht  differenzierten  Netzhaut  hätte  ausgehen 
sollen.  Hier  kann  also  die  Mißbildung  des  Auges  nicht  als  die  Folge 
einer  Entwickelungsstörung  des  Gehirns  betrachtet  werden  und  doch 
wäre  dies  beim  Anophthalmus  a  priori  noch  wahrscheinlicher  als 
beim  Colobom. 

Sehr  wichtig  wäre  es,  wenn  wir  wüßten,  von  welchem  Zeitpunkt 
an  die  Entwicklung  der  Augenblase  nicht  mehr  in  Abhängigkeit  vom 
Gehirn  steht.  Daß  dies  relativ  früh  der  Fall  ist,  beweist  die  Ent- 
wicklung der  Augen  bei  der  Anencephalie.  Hiernach  ist  es  direkt 
wahrscheinlich,  daß  nach  Ausstülpung  der  primären  Augenblasen  eine 
Selbstdifferenzierung  der  Augen  stattfindet.  Ferner  hat  es  Spemann  ^) 
wahrscheinlich  gemacht,  daß  bereits  zur  Zeit  der  Umbildung  der 
primären  in  die  sekundäre  Augenblase  eine  vollständige  Abschnürung 
des  Auges  vom  Gehirn  erfolgen  kann;  trotzdem  entwickelt  sich  das 
Auge  in  normaler  Weise  weiter.  Dies  wurde  aber  bei  Tritonen  fest- 
gestellt, kann  also  nicht  ohne  weiteres  auf  den  Menschen  übertragen 
werden. 

Mit  welchem  Eechte  Landmann  ^)  sagt,  daß  durch  sem  Präparat  von  einem 
8  Tage  alten  Hühiierembryo  die  Abhängigkeit  des  Mikroiohthalmus  von  der  Gehirn - 
entwicklung  zum  ersten  Male  bewiesen  sei,  kann  ich  nicht  recht  einsehen.  Der 
Befimd  einer  linksseitigen  Unterentwicklung  des  Gehirns  mit  Mikrophthalmus  aul' 
derselben  Seite  ist  zwar  hier  zum  ersten  Male  beim  Embryo  erhoben,  er  hat  an  sich 
aber  keine  größere  Beweiskraft,  als  wenn  dasselbe  Verhältnis  beim  ausgewachsenen 
Individuum  gefunden  wird.  Die  mangelhafte  Ausbildung  einer  ganzen  Körperhälfte 
(Hemimiki-osoma  EÄHLMAJSTsrs)  ist  doch  auch  ganz  zweifellos  nicht  durch  die  zu 
geringe  Ausbildung  einer  Hirnhemisphäre  bedingt,  diese  ist  nur  eine  Teilerschemung 
der  ganzen  AnomaUe. 

Ich  möchte  zusammenfassen :  es  ist  unbewiesen,  daß  die 
Entstehung  des  Coloboms  von  einer  Entwicklungs- 
störung des  Gehirns  abhängt. 

Ließe  sich  dieser  Beweis  aber  erbringen,  so  würde  die  Entwick- 
lungsstörung des  Gehirns  als  die  primäre  auf  eine  Keimesvariation, 
auf  die  Heredität  zurückzuführen  sein.  Die  letztere  würde  dann  auf 
einem  Umweg  Ursache  des  Coloboms  sein. 

Nun  braucht  aber  v.  Duyse  für  die  meisten  Fälle  der  Mißbildung 
einen  weiteren  Vermittler,  nämlich  das  Amnion,  welches  durch  Druck 
oder  abnorme  Adhäsionen  das  Wachstum  hemmen  soll.  Lassen  wir 
diesen  Faktor  zu,  so  müßten  wir  einräumen,  daß  Colobom  durch 
direkten  Druck  auf  die  Augenblase  entstehen  kann.  Die  Vermittlung 
durch  das  Gehirn  wäre  dann  an  sich  völlig  entbehrlich. 


1)  Spemann,  Ueber  experimentell  erzeugte  Doppelbildungen  mit  zyklopischem 
Defekt.   Zool.  Jahrb.,  Suppl.  VII,  Festschr.  f.  Weismann,  1904. 

2)  1.  c. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  2 
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Es  könnte  wieder,  wenn  Gehirn  und  Auge  betroffen  sind,  eine 
Koordination  der  Erscheinungen  ohne  direkte  Abhängigkeit  angenommen 
werden.  In  ähnlichem  Sinne  sagt  z.  B.  Marchand  bei  Besprechung 
der  Zyklopie,  die  er  mit  Wahrscheinlichkeit  auf  eine  zu  enge  Kopf- 
kappe zurückführt,  nachdem  er  die  dadurch  bewirkte  abnorme  An- 
näherung der  Augenblasen  besprochen  hat:  „Analoge  Veränderungen 
machen  sich  in  der  Entwicklung  des  Gehirns  geltend,  denn  derselbe 
Druck,  welcher  auf  die  Augenblasen  einwirkte,  muß  auch  notwendiger- 
weise die  sich  vorwölbenden  Großhirnblasen  einander  nähern." 

Spricht  aber  wirklich  sehr  viel  dafür,  daß  das  Colobom  etwas 
mit  Anomalien  des  Amnion  zu  tun  hat? 

Da  dasselbe  tatsächlich  zusammen  mit  Mißbildungen  vor- 
kommt, die  mit  mehr  oder  weniger  großer  Wahrscheinlichkeit  auf 
das  Amnion  zurückgeführt  werden,  so  wäre  einmal  denkbar,  daß  es 
unter  Umständen  selber  eine  amniogene  Mißbildung  sein  könnte, 
ebenso  aber,  daß  es  gelegentlich  neben  amniogenen  Mißbildungen  vor- 
käme, ohne  selber  eine  zu  sein.  Letztere  Annahme  ist  insofern 
durchaus  erlaubt  als  die  Multiplizität  von  Mißbildungen,  die  man 
nicht  in  direkte  Abhängigkeit  voneinander  oder  von  einer  gemein- 
samen äußeren  Ursache  bringen  kann,  Tatsache  ist.  Aber  selbst 
wenn  in  einzelnen  Fällen  das  Colobom  in  Beziehung  zum  Amnion 
stände,  so  ist  zu  betonen,  daß  die  Annahme  einer  amniogenen  Ent- 
stehung noch  keine  ätiologische  Erklärung  ist,  da  die  Ursache  der 
abnormen  Enge  des  Amnions  unbekannt  und  weder  für  sie  noch  für 
die  Adhäsionen  in  irgend  einer  Weise  bewiesen  ist,  daß  sie  durch 
Toxine  oder  ähnliches  entstehen.  Ist  aber  eine  abnorme 
Enge  des  Amnions  reine  Hemmungsbildung,  bedingt 
durch  eine  nicht  weiter  erklärbare  Keimesvariation, 
so  wird  durch  die  Annahme,  daß  die  Heredität  dieAno- 
malie  des  Amnions,  diese  die  Störung  in  der  Gehirn - 
entwicklung  und  diese  erst  das  Colobom  bedingt,  gar 
nichts  gewonnen  und  die  eigentliche  Ursache  des  Colo- 
boms  ebensowenig  erklärt  als  wenn  ich  sage:  dieHere- 
dität  ist  die  einzige,  bisher  bewiesene  „Ursache"  für 
die  abnorme  Persistenz  des  Mesoderms  im  Fötalspalt. 

Es  darf  an  dieser  Stelle  wohl  darauf  hingewiesen  werden,  daß  man  m  der 

f leichzeitig  mit  Mißbildungen  der  Augen  nicht  allzu  selten  vorkommenden  Hyper- 
aktylie  bis  vor  kurzem  eine  typische  amniogene  Mißbildung  erblickt  hat,  während 
durch  die  embryologische  Analyse  derselben  von  Beäus-Kaufmann^)  mit  Sicher- 
heit die  Irrtümlichkeit  dieser  Auffassung  und  das  Walten  ganz  anderer  Momente 
dargetan  ist.  Wo  sich  Amnionfäden  zwischen  den  überzähligen  GUedmaßen  vor- 
finden, ist  nach  diesen  Untersuchungen  anzunehmen,  daß  sie  sekundär  dorthin  ge- 
langt sind  und  nichts  mit  der  Entstehung  der  Anomalie  zu  trm  hatten;  in  emem 
beobachteten  Falle  von  ganz  besonderer  pathologischer  Enge  des  Amnions  fehlte  ge- 
rade die  Mißbildung.  Ebenso  war  es  einmal  in  meinen  Untersuchungen,  wo  zwei 
Föten  sich  oifenbar  mfolge  zu  engen  Amnions  in  der  merkwürdigsten  Weise  gegen- 
seitig deformiert  hatten;  auch  da  waren  die  Augen  normaP). 

Ich  glaube  also  auch  jetzt  noch  sowohl  die  Toxin - 
theorie  wie  die  amniogene  Entstehung  des  typischen 


1)  Braxjs,  Münch.  Med.  Wochenschr.,  1908. 

2)  Anmerkung  während  der  Korrektur:  Vom  Herausgeber  werde  ich  darauf 
aufmerksam  gemacht,  daß  auch  Baepurth  (Arch.  f.  Entwicklungsmechanik  1908) 
die  Vererbung  der  Polydaktyhe  bei  Hühnern  nachgewiesen  hat.  Während  aber 
Bkaus-Katjpmajjn  mit  einer  polydaktylen  Rasse  arbeiteten,  stellte  die  Polydaktylie 
in  der  von  Baepxjbth  benutzten  einen  Ausnahmefall  dar. 


Colobom. 


19 


Coloboms  als  nicht  genügend  gestützt  bezeichnen  zu 
müssen.  Es  wird  abzuwarten  sein,  ob  weitere  Untersuchungen 
zu  einer  Aenderung  dieses  Standpunktes  nötigen  werden. 

Die  atypischen  Colobome  des  vorderen  Bulbusabschnittes  (Iris, 
Ciliarkörper,  Linse)  werden  von  Bach  ^)  u.  a.  durch  die  Annahme  er- 
klärt, daß  ein  abnorm  langes  Persistieren  der  Gefäßverbindungen 
zwischen  dem  den  vorderen  Augenblasenrand  umgebenden  Mesoderm 
und  der  Tunica  vasculosa  Lentis  ein  Hindernis  für  die  Ausbildung 
der  Iris  und  auch  der  anderen  genannten  Teile  abgeben  könne.  Ich 
betonte  dem  gegenüber,  daß  diese  Gefäße  normalerweise  solange 
persistieren,  daß  zu  der  Zeit,  wo  sie  sich  zurückbilden  sollen,  bereits 
eine  vollständige  Ausbildung  der  Iris  vorliegt.  Die  Persistenz  dieser 
Gefäße  genügt  deshalb  nicht  zur  Erklärung  der  Entwicklungshemmung. 
Ich  nahm  deshalb  an,  daß  diese  Gefäße  in  derbere  mesodermale  Ge- 
webszüge  eingelagert  seien  und  dadurch  ein  Hemmnis  für  die  normale 
Entwicklung  abgeben  könnten.  Solche  Stränge,  die  z.  B.  beim  atypi- 
schen Linsencolobom  direkt  beobachtet  worden  sind,  könnten  noch 
einer  späteren  Resorption  anheimfallen. 

Die  Erklärung  der  atypischen  Colobome  des  Fundus  machte  stets 
besondere  Schwierigkeit,  nachdem  die  Versuche,  dieselben  mit  dem 
Fötalspalt  in  Zusammenhang  zu  bringen  und  die  Fovea  als  einen 
Rest  desselben  zu  deuten  (Rotationshypothesen  von  V ossius)  endgültig 
gescheitert  waren,  v.  Duyse  glaubte  eine  Erklärung  durch  den 
Nachweis  einer  atypischen  Spalte  in  der  Augenblase  eines  Kalbsfoetus 
geben  zu  können  und  ich  nahm  dieselbe  an.  v.  Szily  ^)  erklärt  aber 
neuerdings  die  v.  DuYSEsche  Spalte  als  nur  oberflächlich  ähnlich  mit 
dem  eigentlichen  Fötalspalt.  Untersuchungen  an  einem  sehr  jungen 
menschlichen  Embryo  (4.  Woche)  zeigten  ihm  eine  an  atypischer 
Stelle  gelegene  Einkerbung  des  Becherrandes ;  in  derselben  war  ein 
mit  dem  hyaloiden  System  zusammenhängendes  Gefäß  nachweisbar. 
Da  solche  in  dem  ganzen  Umfang  des  Becherrandes  vorkommen,  so 
schließt  V.  Szily,  daß  auch  solche  atypische  Einkerbungen  an  jeder  be- 
liebigen Stelle  vorkommen  und  wenn  sie  persistieren,  zu  atypischen 
Colobomen  führen  können.  Dieselben  reichen  aber  höchstens  bis  in 
die  Aequatorialgegend  und  können  nicht  die  atypischen  Colobome  des 
Fundus  z.  B.  der  Macula  erklären;  ebensowenig  könne  dies  die 
V.  DuYSEsche  Spalte,  die  mit  den  v.  SziLYschen  Beobachtungen 
identisch  sei. 

Wolfrum  ^)  hat  solche  Einkerbungen  des  Becherrandes  bei 
Kaninchen-  und  Schweinsembryonen  früher  Stadien  sehr  häufig  ge- 
funden. Da  sie  aber  bei  etwas  älteren  Stadien  regelmäßig  fehlen, 
obgleich  die  Gefäße,  welche  in  den  Einkerbungen  liegen,  weiter  be- 
stehen, so  hält  er  es  für  fraglich,  ob  diese  Bildungen  die  Grundlage 
atypischer  Colobome  darstellen  können.  Da  man  die  Kerben  be- 
sonders häufig  innen  fände,  wären  beim  Kaninchen  und  Schwein 
Colobome  in  dieser  Richtung  als  ein  häufigerer  Befund  zu  erwarten, 
worüber  nichts  bekannt  sei.  Die  Einkerbungen  an  sich  könnten 
ebensogut  der  Ausdruck  einer  sich  bald  ausgleichenden  lokalen  Un- 


1)  1.  c. 

2)  V.  Graefes  Arch.,  Bd.  XLV. 

3)  1.  c. 
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gleichheit  der  Wachstumsenergie  der  Augenblase  wie  eines  durch  die 
Gefäße  bedingten  Wachstumshindernisses  sein. 

So  interessant  die  mitgeteilten  Befunde  sind,  so  scheint  es  mir 
besonders  nach  den  Angaben  von  Wolfrum  doch  noch  nicht  sicher, 
daß  die  atj'pisch  gelagerten  Colobome  des  vorderen  Bulbusabschnitts 
auf  solche  Einkerbungen  des  Becherrandes  zu  beziehen  sind;  richtig 
dürfte  ferner  der  Einwand  von  v.  Szily  sein,  daß  die  atypischen 
Colobome  des  Fundus  nicht  durch  solche  atypische  Spalten  zu  er- 
klären sind. 

Für  diese  einschließhch  der  sogenannten  Maculacolobonie  können 
wir  eine  auf  entwickluugsgeschichtlichen  Tatsachen  basierende  Er- 
klärung bis  jetzt  nicht  geben;  ich  gehe  an  dieser  Stelle  auf  die  ver- 
schiedenen Erklärungsversuche  nicht  weiter  ein,  da  sie  teils  direkt  un- 
richtig, teils  rein  hypothetisch  sind. 

Mikroplithalmus  congenitus. 

Der  sogenannte  „reine  Mikrophthalmus"  ist  durch  die  auffallende 
Kleinheit  des  ganzen  Auges  charakterisiert,  welche  klinisch  an  der 
Größe  der  Hornhaut  und  der  tiefen  Lage  des  Bulbus  erkennbar  ist. 
Man  kann  neben  dem  Bulbus  mit  dem  Finger  tief  in  die  Orbita  ein- 
dringen. Diese  Augen  sind  in  der  Regel  hypermetropisch ,  öfters 
in  sehr  hohem  Grade  (bis  20  D.  und  mehr).  Die  Sehschärfe  pflegt 
herabgesetzt  zu  sein,  doch  gibt  es  auch  Ausnahmen,  wie  z.  B.  die 
13  Mitglieder  einer  mikrophthalmischen  Familie,  die  Martin  ^)  be- 
schreibt. Sämtliche  hatten  normale  oder  fast  normale  Sehschärfe. 
Der  Einfluß  der  Heredität  tritt  in  dieser  Beobachtung  deutlich 
hervor,  da  die  13  Personen  3  Generationen  angehörten.  Die  Grenze 
zwischen  reinem  Mikrophthalmus  und  stark  hypermetropischen  Augen 
ist  nicht  scharf  zu  ziehen ,  da  die  klinische  Untersuchung  keine 
sichere  Beurteilung  der  Durchmesser  des  Auges  zuläßt.  Der 
Krümmungsradius  der  Hornhaut  wurde  bei  den  höchsten  Graden  von 
Hyperopie,  die  man  schon  als  Mikrophthalmus  ansehen  muß,  entweder 
durchschnittlich  oder  ungewöhnlich  klein,  sehr  selten  auffallend  groß 
gefunden. 

Anatomische  Untersuchungen  von  reinen  Mikrophthalmen  liegen 
nur  wenige  vor:  Hess  2)  fand  das  betrefl'ende  Auge  bis  auf  eine  eigen- 
tümliche Katarakt  normal,  nur  fehlte  das  Pigment  in  der  Chorioidea 
und  der  Zellreichtum  der  Gewebe  zeigte  den  Typus  des  Neugeborenen 
(53  Jahre  alter  Mann).  Ich  selbst  konnte  3  solche  Augen  untersuchen, 
von  denen  2  demselben  Individuum  angehörten;  bemerkenswert  ist, 
daß  alle  3  wegen  Glaucoma  absolutum  enukleiert  werden  mußten. 
Sieht  man  von  den  Veränderungen  ab,  die  auf  das  Glaukom  zu  be- 
ziehen sind,  so  ist  der  anatomische  Befund  • —  auch  bezüglich  der 
Pigmentierung  der  Aderhaut  —  normal^).  Die  Maße  sind:  sagittaler 
Durchmesser  17,5  17,  17,  äquatorial  (horizontal)  15,5,  15,  15,3.  Auch 
Dalen*)  hat  zwei  Fälle  von  sogenanntem  reinen  Mikrophthalmus  und 


1)  Martin,  lieber  Mikrophthalmus.    Diss.  Erlangen,  1888. 

2)  Hess,  v.  Geäefes  Archiv,  Bd.  XXXIV,  3. 

3)  Ueber  eine  eigentümliche  Anomalie  an  der  Fovea  des  einen  werde  ich  an 
anderer  Stelle  berichten. 

4)  Däeen,  Mitt.  a.  d.  Augenklinik  d.  Carolinischen  Medico-chirurg.  Inst.  z. 
Stockholm,  herausg.  v.  Widmaek.    Jena  (Gustav  Fischer)  1904. 
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Glaukom  mitgeteilt.  Wir  könneD  in  solchen  Fällen  wohl  von  einem 
Zwergwuchs  des  Auges  sprechen,  ohne  damit  eine  Erklärung  zu  geben. 
Bei  Einseitigkeit  der  Anomalie  wurde  gleichzeitig  eine  deutliche  Klein- 
heit der  gleichen  Gesichts-  und  Schädelhälfte,  ja  der  ganzen  Körper- 
seite beobachtet. 

Häufiger  als  dieser  reine  Mikrophthalmus  sind  die  Fälle,  in 
welchen  gleichzeitig  andere  Bildungsfehler  des  Auges  vorliegen,  von 
denen  das  Colobom  in  seinen  verschiedenen  Formen,  ferner  angeborene 
Katarakt,  Art.  hyaloidea  persistens,  sowie  das  Auftreten  von  Netz- 
hautfalten hinter  der  Linse,  endlich  die  sogenannten  ünterlidcysten 


Iris  mit  Pupillarmembran 


Glaskörper 


Linse 


.  _  Glaskörper 

Grenze  des 
'Pigmentepithels 


'--  Opticus 


Netzhautfalten 

Mesodermgewehe  im  Fötal- 
spalt mit  Fortsätzen  zur  gefäßhaltigen  Linsenkapsel 

Fig.  11.  Mikrophtlialmus  von  neugeborenem  Kaninchen.  (Präparat  des  Ver- 
fassers.) 


zu  nennen  sind.  Sehr  hohe  Grade  des  Mikrophthalmus  werden  klinisch 
für  Anophthalmus  gehalten,  besonders  wenn  eine  gleichzeitig  vor- 
handene Unterlidcyste  den  Bulbus  verdrängt.  Schließlich  ist  auch 
noch  zu  erwähnen,  daß  epibulbäre  Dermoide  den  kleinen  Bulbus  un- 
sichtbar machen  können. 

Es  liegt  jetzt  schon  eine  ziemhch  große  Zahl  von  genauen  anatomischen  Unter- 
suchungen von  Mikrophthalmen  vor,  die  zu  folgenden  Ergebnissen  führen :  Die 
Cornea  ist  entweder  normal  oder  sie  zeigt  Vaskularisation,  in  anderen  Fällen  eine 
Randtrübung  (Embryotoxon),  welche  auf  einem  abnorm  weiten  Hinüberreichen  des 
episkleralen  Gewebes  über  den  Hornhautrand  beruht.  Endhch  kann  sie  klinisch  und 
mstologisch  durchaus  der  Sklera  gleichen.  Iriscolobom,  partieller  Irismangel,  persi- 
stierende Papillarmembran ,  Adhäsionen  der  Iris  an  der  Linsenkapsel  wurden  ge- 
funden.   Die  Linse  war  manchmal  abnorm  groß  und  abnorm  weit  nach  hinten  ver- 
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lagert,  oft  kataraktös ;  mehrfach  war  die  hintere  Kapsel  durch  Zug  daran  ansetzender 
mesodermaler  Stränge  zerrissen.  Schrumpfung  der  Linse  bis  zu  vollständiger  Re- 
sorption des  Kapselinhaltes  kam  vor;  in  diesen  FäUen  fand  sich  entweder  in  den 
Kapselsack  emgedrungen  oder  hinter  den  zusammengefalteten  Kapselblättern  ein  ge- 
fäßhaltiges  Bindegewebe,  das  manchmal  die  Form  einer  Linse  so  täuschend  wiedergab, 
daß  Irrtümer  in  der  Deutung  vorkamen. 

Glaskörper  fand  sich  entweder  nur  in  der  oberen  Hälfte  des  Bulbus  oder  fehlte 
auch  ganz;  der  Glaskörperraum  war  in  diesen  Fällen  von  einem  g  e  f  ä  ß  h  a  1 1  i  g  e  n 
Bindegewebe,  in  dem  häufig  hyaliner  Knorpel  vorkam  oder  von  Fett- 
gewebe eingenommen,  ferner  von  Konvoluten  von  Netzhautfalten,  welche  mit 
den  bindegewebigen  Bestandteilen  ehie  unauflösliche  Masse  bildeten.  Die  bmde- 
gewebigen  Stränge  traten  bei  gleichzeitig  vorhandenem  Colobom  des  Fundus  durch 
den  offenen  Fötalspalt,  bei  Fehlen  eines  Coloboms  als  Umhüllung  der  persistierenden 
A.  hyaloidea  in  den  Bulbus  und  verzweigten  sich  an  der  Hinterfläche  der  Linse  oder 
traten  durch  ein  Iriscolobom  um  den  Rand  des  Augenbechers  herum  mit  dem  um- 
gebenden Mesoderra  in  Verbindung. 

Die  mesodermalen  Gewebszüge  innerhalb  des  Bulbus  haben  die- 
selbe Bedeutung  wie  beim  Colobom,  mit  dem  sie  ja  vielfach  zusammen 
vorkommen.  Wie  die  Konvolute  von  Netzhautfalten  im  Glaskörper- 
raum entstehen,  geht  besonders  klar  aus  meinen  embryologischen 
Untersuchungen  (Stadium  des  neugeborenen  Kaninchens)  hervor:  so- 
bald bei  verhindertem  Schluß  des  Fötalspaltes  ein  Mißverhältnis 
zwischen  Wachstum  der  Augenblase  und  des  Glaskörpers  eintritt,  derart, 
daß  von  letzterem  zu  wenig  gebildet  wird,  hört  die  Möglichkeit  einer 
faltenlosen  Ausbreitung  der  Retina  auf,  sie  schlägt  sich  nach  außen 
um  und  steigt  weiter  an  den  Rändern  des  Mesodermzapfens  nach 
oben  in  den  Glaskörperraum  hinein  und  füllt  hier  sämtliche  Lücken 
aus,  die  zwischen  den  Mesodermzügen  bleiben,  welche  Verbindungen 
zwischen  dem  Gewebe  im  Fötalspalt  und  der  gefäßhaltigen  Linsen- 
kapsel bilden.  Solche  Falten  können  aber  auch  an  anderen  Stellen 
aus  dem  gleichen  Grunde  entstehen,  z.  B.  von  oben  nach  unten  sich 
entwickeln  und  dann  mit  den  von  unten  heraufstrebenden  Ver- 
wachsungen eingehen,  so  daß  ein  den  Bulbus  in  sagittaler  Richtung 
teilendes,  aus  Retina  (die  gliös  entarten  kann)  und  Mesodermgewebe 
zusammengesetztes  Septum  entsteht  (Fig.  9  u.  10).  Eine  derartige  retinale 
Faltenbildung  kann  natürlich  auch  entstehen,  wenn  sich  der  Fötalspalt 
geschlossen  hat,  aber  im  Inneren  des  Bulbus  reichlich  atypisch  ent- 
wickeltes Mesodermgewebe  vorhanden  und  die  Glaskörperentwicklung 
eine  ungenügende  ist.  Aus  meinen  Präparaten  gewann  ich  die  Vor- 
stellung, daß  man  das  Hineinwachsen  von  Netzhautfalten  ins  Innere 
des  Auges  als  passiven  Vorgang  deuten  kann,  daß  die  Netzhaut  ent- 
weder direkt  einem  Hindernis  ausweicht  oder  (wenn  dies  bei  zustande- 
gekommenem Verschluß  des  Fötalspaltes  fehlt)  emporsteigt,  weil  ihre 
Wachstumsenergie  größer  ist,  als  dem  zu  Gebote  stehenden  Raum 
entspricht.  Daß  letzterer  —  eine  ungefähr  normale  Wachstumsenergie 
der  Augenblase  vorausgesetzt  —  ungenügend  ist,  rührt  daher,  daß 
die  atypische  Mesodermentwicklung  im  Inneren  des  Auges  die  Aus- 
bildung des  normalen  Glaskörpers  verhindert;  früher  legte  ich  das 
entscheidende  Gewicht  auf  die  ungenügende  Abscheidung  von  Glas- 
körperflüssigkeit, wofür  ich  den  Einschluß  der  intraokularen  Ge- 
fäße in  abnorm  derbes  Gewebe  verantwortlich  machte,  jetzt  glaube 
ich  mehr,  daß  eine  solche  scharfe  Trennung  zwischen  Glaskörper- 
gerüst und  Flüssigkeit  nicht  nötig  ist,  beide  werden  ungenügend  ge- 
bildet. 

Von  anderer  Seite  ist  das  Eindringen  von  Netzhautfalten  ins 
Innere  des  Auges  als  ein  Wachstumsexzeß  und  als  ein  aktives 
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Sprossen  in  abnormer  Richtung  gedeutet  worden,  ich  kann  mich  aber 
nicht  davon  überzeugen,  daß  eine  solche  Annahme  nötig  ist  und  halte 
die  meiuige  für  einfacher.  Fleischers  Meinung,  daß  eine  „Ver- 
wachsung" der  Ränder  der  Augenblase  mit  dem  Mesoderm  die  Ur- 
sache des  Eindringens  von  Retina  ist,  kann  jedenfalls  nicht  allge- 
meinere Bedeutung  haben,  denn  auf  meine  embryologischen  Unter- 
suchungen trifft  sie  nicht  zu  (siehe  unter  Colobom). 

Fig.  12.  Fig.  13. 


Fig.  12  und  13.    „Rosetten"  der  Netzhaut.    (Präparat  des  Verfassers.) 

Die  Ausbildung  der  Retina  in  diesen  Konvoluten  ist  eine  sehi-  verschiedene, 
kaum  je  eine  normale.  Sehr  zahlreich  werden  hier  die  sogenannten  „Rosetten"  an- 
getroffen, vollständige  oder  unvollständige,  mit  einer  Limitans  ausgekleidete  Rmge, 
begrenzt  von  Zellen  der  äußeren  Körnerschicht.  Reste  der  Stäbchen  und  Zapfen- 
schicht können  ins  Lumen  hineinragen.  Ich  wies  im  Lumen  derselben  Gefäße  nach, 
ein  Befund,  der  von  Fleischer  bestätigt  ist,  von  anderen  vermißt  wurde.  Dieselben 
sprossen  an  der  Stelle,  mo  der  Fötalspalt  offen  bleibt,  zwischen  äußeres  und  inneres 
Blatt  der  Aiigenblase  eüi  und  bewirken  die  Einstülpungen  der  Retina,  deren  Durch- 
schnitte als  Rosetten  erscheinen. 

Ferner  kann  sich  das  Retinalgewebe  zu  Zügen  von  Epithelzellen  vom  Charakter 
der  Pars  ciliaris  imibilden  und  endhch  nur  aus  Güagewebe  bestehen.  Dies  kami 
eine  solche  Mächtigkeit  erlangen,  daß  es  den  ganzen  Bulbusraum  erfüllt  und  auf 
dem  Durchschnitt  makroskopisch  wie  eüi  Gliom  aussieht,  wofür  es  m  dem  ersten 
derartigen  Fall  gehalten  wurde.  Ich  konnte  an  der  Hand  eines  analogen  Falles  den 
Irrtum  aufklären  und  schlug  die  Bezeichnung  Gliosis  vor.  Seefeldee  hat  dann 
meinen  Befund  bestätigt.  Gliom  und  Mikrophthalmus  sind  im  gleichen  Auge  noch 
nicht  beobachtet  worden. 

Wenn  man  bei  einem  Mikrophthalmus  khnisch  bei  klarer  Linse  oder  etwa  nach 
Beseitigung  emer  Katarakt  einen  gelben  Reflex  aus  dem  Glaskörperraum  bekommt, 
so  wird  man  annehmen  dürfen,  daß  derselbe  durch  solches  atypisches  retinales  Ge- 
webe bedingt  ist.  Es  handelt  sich  dabei  aber  um  keine  Netzhautablösung  im  ge- 
wöhnhchen  Wortsinn,  sondern  dies  retinale  Gewebe  hat  nie  der  Bulbuswand  angelegen. 
In  ähnhcher  Weise  wie  das  innere  Blatt  der  Augenblase,  kann  auch  das  äußere,  das 
Pigmentepithel,  ausgedehnte  Duphkaturen  bilden. 

Es  gibt  aber  auch  FäUe  von  Mikrophthalmus  mit  Colobom,  in  denen  man  an- 
nehmen muß,  daß  die  Wachstumsenergie  der  Augenblase  derjenigen  des  Glaskörpers 
imgefähi-  proportional,  also  wesentlich  herabgesetzt  ist.  Das  sind  Fälle,  in  denen  das 
Auge  bis  auf  die  Kleinheit  und  das  ophthalmoskopisch  sichtbare  Colobom  normal 
ist,  und  brauchbares  Sehvermögen  besitzt.  In  einem  solchen  Falle  wurde  eine  er- 
hebliche Vergrößerung  des  Bulbus  im  Laufe  der  Jahre  festgestellt. 
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Was  die  Entstehungs weise  des  Mikrophthalmus  an- 
geht, so  folgt  aus  seiner  genetischen  Beziehung  zum 
Colobom,  daß  die  dort  angestellten  Betrachtungen 
auch  für  ihn  Gültigkeit  haben.  Die  erblichen  Beziehungen 
treten  oft  in  eklatanter  Weise  hervor.  Der  größte  Teil  meiner  em- 
bryologischen Untersuchungen  bezieht  sich  auf  colobomatöse  und  gleich- 
zeitig mikrophthalmische  Augen.  In  den  Fällen,  wo  die  klinische 
Untersuchung  deutliche  Entzündungserscheinungen  nachweist,  sind 
dieselben  als  sekundäre  zu  betrachten  und  haben  keine  genetische 
Bedeutung  in  dem  Sinne,  daß  der  Mikrophthalmus  eine  durch  intra- 
uterine Entzündung  entstandene  Phthisis  Bulbi  sei.  Diese  eine  Zeit- 
lang viel  vertretene  Ansicht  ist  als  definitiv  widerlegt  anzusehen. 
Damit  ist  nicht  gesagt,  daß  das  Vorkommen  einer  intrauterinen 
Phthisis  Bulbi,  die  klinisch  weitgehende  Aehnlichkeit  mit  einem  Mikr- 
ophthalmus haben  kann,  ausgeschlossen  ist;  es  ist  aber  bei  der  Deu- 
tung große  Vorsicht  geboten  und  vor  allem  kommen  die  Fälle,  in 
denen  gleichzeitig  Colobom  besteht,  nicht  mehr  in  Betracht. 

Nicht  beweisend  für  die  entzündliche  Genese  ist  die  Vaskularisation  der  Horn- 
haut; ich  habe  früher  die  gegenteilige  Ansicht  vertreten,  habe  mich  aber  von  der 
Eichtigkeit  der  Hßssschen  Auffassung  überzeugt.  Wenn  ich  unter  diesen  Gesichts- 
Ijunkten  die  ältere  Literatur  noch  einmal  betrachte,  so  muß  ich  von  den  Fällen,  die 
ich  auf  S.  82  in  Gkaefe-SJümisch  als  angeborene  Phthisis  anerkannt  habe,  die  Mehr- 
zahl fallen  lassen  und  die  übrigen  für  zweifelhaft  erklären.  Sicher  unrichtig  gedeutet 
war  auch  mein  eigener  Fall,  wo  gleichzeitig  Aderhautcolobom  bestand.  Heutzutage 
steht  die  Sache  so,  daß  ein  Fall,  der  eme  intrauterin  durch  Entzündung  entstandene 
Phthisis  Bulbi  einwandfrei  beweisen  würde,  von  hoher  prinzipieller  Bedeutung  wäre. 
Zwei  im  Dunkeln  lebende  Wirbeltiere,  der  Proteus  angumeus  (Grottenolm)  sowie 
Talpa  europaea  (Maulwurf)  haben  ausgesprochen  mikrophthalmische  Augen.  Von 
großem  Interesse  ist  es,  daß  dem  ersten  im  ausgebildeten  Stadium  die  Linse  fehlt, 
während  sie  bei  seiner  Larve  vorhanden  ist.  Es  findet  also  eine  Rückbildimg  dieses 
Organs  sowie  des  ganzen  Auges  statt,  das  sich  in  seiner  ersten  Anlage  nicht  von 
andern  embryonalen  Augen  unterscheidet. 

Der  Proteus  zeigt  ferner  regelmäßig  Albinismus;  eine  derartige  Kombination 
von  Mikroijhthalmus  und  Albmismus  wurde  von  O.  Schultze^)  an  den  Larven 
eines  Feuersalamanders  beobachtet.  Linse  und  Glaskörper  fehlten  in  den  Augen  dieser 
Tiere  vollständig. 

Anoplithalmus  eongeiiitus. 

Der  Name  bezieht  sich  auf  das  klinische  Bild,  denn  tatsächhch  fehlt  in  den 
meisten  Fällen  ein  Bulbusrudiment  nicht,  sondern  ist  nur  so  klein,  daß  es  dem 
tastenden  Finger  entgehen  kann.  Die  Mißbildung  ist  häufiger  doppelseitig,  bei  ehi- 
seitigem  Anophthalmus  war  das  andere  Auge  entweder  normal  oder  es  zeigte  Mikr- 
ophthalmus mit  oder  ohne  Cyste,  Colobom,  hochgradige  Hy^jeropie,  angeborene  Schwach- 
sichtigkeit und  Nystagmus.  Anophthalmus  kann  mit  Cystenbüdung  im  untern  Lid 
kombiniert  sein. 

Die  Lider  sind  klein,  können  wegen  der  fehlenden  Unterlage  fast  gar  nicht  ge- 
öffnet werden,  die  Cilien  sind  einwärts  gekehrt,  die  Lidspalte  eng.  In  der  Tiefe  des 
kleinen  Conjunctivalsackes  sieht  man,  besonders  wenn  das  andere  Auge  besser  aus- 
gebildet ist,  deutliche  Bewegungen,  ein  Zeichen,  daß  funktionierende  Augenmuskeln 
vorhanden  sind.  Die  Conjunctiva  zeigte  manchmal  bei  der  Geburt  eitrige  Absonderung. 
Gleichzeitig  mit  dem  Anophthalmus  finden  sich  andere  Mißbildungen  am  Körper 
ähnhch  wie  bei  Älikrophthalmus  und  Colobom. 

Ob  ein  Bulbusrudiment  vorhanden  und  wieweit  es  differenziert 
ist,  kann  nur  die  genaue  anatomische  Untersuchung  an  Serienschnitten 
entscheiden.  Dabei  wurde  gefunden:  1)  ein  sehr  kleiner  Mikrophthal- 


1)  O.  ScHULTZE,  LTeber  Albinismus  und  Mikrophthalmie.  Sitz.-Ber.  d.  physik.- 
med.  Gesellsch.,  Würzburg  1905. 
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mus,  2)  gänzliches  Fehlen  einer  Augenanlage,  B)  Vorhandensein  von 
mesodernialen,  der  Chorioidea  und  Sklera  entsprechenden  Rudimenten 
bei  gänzlichem  Fehlen  von  Bestandteilen  der  Augenblase,  4)  Rudimente 
der  Augenblase  (Pigmentepithel)  und  einige  mesodermale  Bestandteile, 
5)  an  Stelle  der  Bulbi  je  ein  kugliges  aus  Glia  und  einzelnen  Ganglien- 
zellen zusammengesetztes  Gebilde  (Encephalocele),  das  durch  einen 
ziemlich  sicher  das  Foramen  opticum  durchsetzenden  Stiel  mit  dem 
Gehirn  in  Verbindung  stand. 

Die  Augenmuskulatur  sowie  die  Tränendrüse  waren  auch  bei  Fehlen 
eines  Bulbus  normal,  der  Sehnerv  fehlte  gänzlich  oder  stellte  einen 
Bindegewebsfaden  dar,  Chiasma  und  Tractus  fehlten  gleichfalls  häufig. 
Das  Corpus  geniculatum  externum  war  sehr  klein  oder  fehlte,  das  Pul- 
vinar  war  verkleinert  und  in  der  Occipitalrinde  fehlte  die  sogen.  Streifen- 
schicht mit  zerstreuten  Neuroblasten,  welche  sich  nach  Leonowa  nur 
bei  Vorhandensein  des  Sehorgans  entwickelt. 

Das  Foramen  opticum  ist  verkleinert  oder  fehlt,  in  seltenen  Fällen 
auch  Lider  und  Orbita. 

Genetisch  kann  es  sich  beim  Anophthalmus,  wie  zuerst  Hess  ^)  beim 
Hühnerembryo,  später  Fischel  bei  einem  allerdings  gänzlich  miß- 
bildeten menschlichen,  nachgewiesen  hat,  um  Unterbleiben  der  Aus- 
stülpung der  primären  Augenblase  handeln.  Es  ist  zu  vermuten,  daß 
in  den  Fällen  beim  Menschen  und  bei  Säugetieren,  wo  keine  Spuren 
von  Bestandteilen  der  Augenblase  aufzufinden  waren,  ebenfalls  die 
Anlage  unterblieben  war.  Guinard  3)  hat  ein  männliches  Meer- 
schweinchen mit  völligem  Mangel  der  Bulbi  (mikroskop.  Unters.)  be- 
obachtet, welches  eine  zahlreiche  Nachkommenschaft  erzeugte;  6  Junge 
hatten  dabei  gleichfalls  Anophthalmus.  In  anderen  Fällen  muß  eine 
rudimentäre  Anlage  vorhanden  gewesen  sein,  die  sich  aber  von  vorn- 
herein in  abnormer  Weise  entwickelte ;  dabei  können  die  wenigen  vor- 
handenen Bestandteile  der  Augenblase  einen  relativ  hohen  Grad  der 
Differenzierung  erreichen  (Netzhautstäbchen ,  Pigmentepithelzellen). 
Diese  Störung  muß  sich  wohl  schon  in  den  frühesten  Entwicklungs- 
stadien der  primären  Augenblase  geltend  machen.  In  meinem  Falle 
von  Encephalocele  und  Anophthalmus  konnte  ich  es  wahrscheinlich 
machen,  daß  sich  aus  der  primären  Augenblase  ein  gänzlich  atypisches 
Gewebe  (eben  das  der  Encephalocele)  entwickelt  habe. 

Bemerkenswert  ist  es,  daß  die  Befunde  beim  Anophthalmus  die 
Unabhängigkeit  der  Entwicklung  von  Muskulatur  und  Augenhöhle 
von  der  Entwicklung  des  Bulbus  beweisen,  ferner  daß  es  zur  rudi- 
mentären Entwicklung  von  Aderhaut  und  Sklera  bei  gänzlichem 
Mangel  der  Augenblase  kommen  kann. 

Die  früher  auch  von  mir  vertretene  Ansicht,  daß  der  Anophthahniis  als  fötale 
höchstgradige  Phthisis  Bulbi  infolge  eitriger  Entzündung  zu  betrachten  sei,  ist  als 
unrichtig  aufzugeben,  die  eitrige  Conjunctivitis,  die  manchmal  bei  der  Geburt 
gefunden  wurde,  hat,  wie  Hoppe  zuerst  betonte,  mit  der  Entstehung  der  Mißbildung 
nichts  zu  tun,  da  diese  in  die  frühesten  embryonalen  Stadien  zu  verlegen  ist.  Die 
enge  Beziehung  zum  Mikrophthalmus  und  Colobom,  die  in  einer  Reihe  von  Fällen 
hervortritt,  sowie  der  Nachweis  des  hereditären  Moments  weisen  mit  Bestimmtheit 
darauf  hm,  daß  es  sich  um  Entwicklungsstörungen  durch  abnorme  Beschaffenheit 


1)  Hess,  v.  Geaefes  Arch.,  Bd.  XXXVIH,  3. 

2)  Fischel,  lieber  einen  sehr  jungen  menschl.  Embryo  Zeitschr.  f.  Heil- 
kunde, Bd.  XXIV. 

3)  Gtjinaed  (der  Literaturnachweis  ist  mir  verloren  gegangen  und  konnte  trotz 
aller  Mühe  nicht  wiedergefimden  werden). 
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des  Keimes  handelt.  Nur  für  einzebie  Fälle  ist  es  sehr  wahrscheinhch  gemacht,  daß 
die  Augenanlage  durch  Druck  des  Amnions  zerstört  werden  kann.  Das  wäre  dann 
eine  Erklärung  der  formalen  Genese,  wähi'end  wir  in  den  anderen  Fällen  nicht  ein- 
mal im  Stande  sind,  eine  solche  zu  geben. 


Mikrophthalmus  und  Anophthalmus  mit  Orbitopalpehralcysten. 

Von  dieser  Anomalie  sind  bisher  82  Fälle  beschrieben  worden, 
davon  entfallen  26  auf  anatomische  Untersuchungen  des  Bulbus  im 
Zusammenhang  mit  der  Cyste. 

In  den  typischen  Fällen  sind  die  unteren  Lider  von  einem  kugligen  Tumor 
vorgewölbt,  welcher  deutüche  Fluktuation  zeigt,  das  Lid  ist  über  demselben  verschieb- 
üch,  die  Conjunetiva  leicht  ektropioniert,  während  das)  obere  Lid  einwärts  gekehrt 
ist.  Zieht  man  die  Lider  auseinander,  so  zeigt  sich  am  Ende  des  Conjunctivalsacks 
selten  ein  deutücher  Älikrophthalmus,  häufiger  nur  ein  kleiner  derber  Körper,  welcher 
Bewegungen  maclit.  Manchmal  ist  er  nur  durch  die  Palpation  zu  entdecken  oder 
überhaupt  nicht  mit  Sicherheit  festzustellen,  so  daß  kUnisch  Anophthalmus  diagnosti- 
zieit  wird.    In  5  Fällen  wurde  eine  solche  Cyste  im  obern  Lid  angetroffen. 

Bei  der  Punktion  entleert  sich  eine  klare  alkaüsche  Flüssigkeit,  deren  chemische 
Analyse  uns  hier  nicht  weiter  zu  interessieren  braucht,  weil  die  Natur  dieser  Cysten 
durch  die  jetzt  in  genügender  Zalil  vorliegenden  anatomischen  Untersuchungen 
geklärt  ist. 

In  den  Fällen,  wo  diese  Mißbildung  einseitig  war,  zeigte  das  häufige  Vor- 
kommen von  Colobom,  Älikrophthalmus,  der  Kombination  beider  sowie  des  An- 
ophthalmus auf  der  anderen  Seite  die  engen  Beziehungen  an,  in  denen  diese  sämtlichen 
Zustände  zu  einander  stehen.  Auch  ähnliche  Mißbildungen  am  Körper,  wie  sie  dort 
erwähnt  sind,  kommen  vor. 

Eine  eingehende  zusammenfassende  Arbeit  über  das  Thema  hat  neuestens 
Natänson')  gehefert. 

Die  anatomischen  Untersuchungen  haben  zunächst  die  Tatsache 
sichergestellt,  daß  diese  Cysten  in  direkter  Beziehung  zu 
der  Entwicklung  des  Bulbus  stehen,  mit  dem  sie  in 
Verbindung  stehen  und  dessen  Bestandteile  sich  in  der 
Cyste  wiederfinden. 

Arlt  2)  hat  als  erster  die  Ansicht  geäußert,  daß  die  Cysten  den 
höchsten  Grad  eines  ektatischen  Coloboms  darstellen,  zu  dessen  Zu- 
standekommen es  nötig  sei,  daß  der  Fötalspalt  in  ganzer  Ausdehnung 
ungeschlossen  bleibt.  Es  läge  also  eine  Eutwicklungsstörung  der 
sekundären  Augenblase  vor.  Kundrat  ^)  dagegen  nahm  an,  daß  es 
gar  nicht  zur  Bildung  der  sekundären  Augenblase  käme,  sondern  daß 
der  distale  Teil  der  primären  Augenblase  in  das  umgebende  Meso- 
derm  hineinwuchere  und  sich  zur  Cyste  umbilde. 

An  diese  Anschauungen  knüpfen  spätere  Arbeiten  an.  Zu  ihrer 
Würdigung  müssen  zunächst  die  anatomischen  Verhältnisse  kurz 
betrachtet  werden. 

Die  äußere  Wand  der  Cyste  besteht  aus  Bindegewebe,  das  in 
die  Sklera  übergeht,  die  innere  Auskleidung  ist,  wie  jetzt  als  sicher 
angesehen  werden  darf,  ein  meist  atypisch  entwickeltes  Retin alge webe. 
Wenn  die  Schichtung  desselben  deutlich  ist,  so  erkennt  man,  daß  sich 
die  Retina  in  der  Cyste  in  sogenannter  .,inverser"  Lage- 
rung befindet,  d.  h.  die  Stäbchenscliicht  ist  dem  Lumen  der  Cyste 
zugekehrt.  Manchmal  hat  die  innere  Auskleidung  den  Charakter  des 
Epithels  der  Pars  ciliaris,  dann  liegt  der  Zellkern  dem  Lumen  der 


1)  Natanson,  V.  Graefes  Archiv,  Bd.  LXVII,  2,  1908. 

2)  Ablt,  Anz.  d.  k.  k.  Gesellsch.  d.  Aerzte  in  Wien,  1885. 

3)  Kundrat,  Wiener  med.  Presse,  1885. 
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Cyste  zugewandt  —  wieder  ein  Zeichen  der  inversen  Lagerung. 
Wieder  in  anderen  Fällen  bildet  ein  Gliagewebe  die  Auskleidung; 
nicht  selten  findet  man  an  verschiedenen  Stellen  ganz  verschiedenes 
Verhalten.  Am  Hals  der  Cyste  geht  die  auskleidende  Schicht  in  das 
Pigmentepithel,  auf  der  gegenüberliegenden  Seite  in  die  intrabulbäre 
Ketina  über,  welche  häufig  ein  Konvolut  von  Falten  in  den  Halsteil 
hineinschickt. 

Der  Opticus  tritt  entweder  oberhalb  der  Cyste  an  den  Bulbus 
oder  er  geht  in  dieselbe  über.  Häufig  ist  sie  durch  eine  bindegewe- 
bige Scheidewand  in  2  Abteilungen  geteilt.  Ist  die  mediale  Ein- 
ziehung sehr  tief,  so  kann  man  auch  von  2  Cysten  sprechen,  wie  es 
Natanson  tut.  Die  bindegewebige  Scheidewand  entspricht  dem  uns 
aus  der  Beschreibung  der  Colobome  bekannten  Mesoderm,  das  durch 
eine  ungeschlossene  Stelle  des  Fötalspalts  eindringend,  das  Innere  des 
Bulbus  mit  dem  umgebenden  Mesoderm  in  Verbindung  setzt. 

Der  vordere  Abschnitt  des  Bulbus  zeigt  in  einem  Teil  der  Fälle 
ähnliche  Verhältnisse,  wie  wir  sie  beim  Mikrophthalmus  kennen  gelernt 
haben. 

Die  gegebene  Schilderung  bezieht  sich  auf  die  Fälle,  die  Natan- 
son als  Gruppe  I  (klinisch  Mikrophthalmus)  zusammenfaßt. 

Von  ihr  unterscheidet  sich  Natansons  Gruppe  II  (klinisch  An- 
ophthalmus),  wobei  der  Augapfel  nur  als  Rudiment  an  der  Cyste  hängt  und 
in  seinem  Innern  Retina,  Glaskörper  und  Linse  fehlen.  Der  Innenraum 
dieses  rudimentären  Bulbus  kommuniziert  dabei  direkt  mit  der  Cysten- 
liöhle,  indem  das  Pigmentepithel  unmittelbar  in  die  invers  gelagerte 
Retina  der  Cystenwaud  übergeht. 

MiTVALSKY  1)  hatte  noch  1892  versucht,  sämtliche  bekannten  Fälle 
so  zu  erklären,  daß  er  eine  Entstehung  der  Cyste  aus  der  primären 
Augenblase  annahm.  In  einem  Teil  der  Fälle  sei  überhaupt  keine 
Einstülpung  derselben,  in  einem  anderen  nur  eine  solche  des  distalen 
Teils  zustande  gekommen,  während  sich  der  proximale  Teil  als  Cyste 
nach  außen  vorwölbe.  Nur  durch  die  Annahme  einer  Entstehung 
aus  der  primären  Augenblase  sei  die  perverse  Lagerung  der  Netz- 
haut in  der  Cyste  zu  erklären.  Hiergegen  sprachen  sich  verschiedene 
Autoren,  besonders  nachdrücklich  Hess^)  aus,  der  für  seinen  Fall 
als  sicher  bewiesen  annahm,  daß  die  Auskleidung  der  Cyste  ein  Ab- 
kömmling des  Pigmentepithels,  also  des  äußeren  Blattes  der  Augen- 
blase sei  und  daß  die  in  Falten  im  Cystenhals  gelegene  Netzhaut 
sekundär  abgelöst  sei  und  ursprünglich  in  normaler  — ■  nicht  inverser 
—  Anordnung  der  Schichten  die  innere  Auskleidung  der  Cyste  gebildet 
habe.  Die  Cyste  entstehe  mithin  aus  der  sekundären  Augenblase. 
Ich  glaube,  daß  Natanson  diese  Deutung  des  HESSschen  Falles  mit 
Recht  für  irrtümlich  erklärt:  die  Auskleidung  der  Cyste  ist  ein  Ab- 
kömmling der  Retina  und  die  Netzhautfalten  lagen  der  Cystenwand 
wahrscheinlich  niemals  an,  genau  so  wie  beim  Mikrophthalmus. 
Natanson  hat  ferner  mit  Recht  darauf  hingewiesen,  daß  der  Hohl- 
raum der  Cyste  nicht  mit  dem  Glaskörperraum  des  Bulbus,  sondern 
mit  dem  Spalt  zwischen  Retina  und  Pigmentepithel  in  Verbindung 
stehe.  Wie  aus  seinen  schematischen  Abbildungen  ersichtlich,  nimmt 
er  an,  daß  eine  Duplikatur  der  Retina,  die  sich  am  Rande  des  Meso- 


1)  MiTVALSKY,  Archiv  f.  Augenheilk.,  Bd.  XXV,  p.  218. 

2)  Hess,  v.  Graefes  Archiv,  Bd.  XLII,  3,  p.  214. 
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Fig.  14.  Schema 
d.  Entstehung  zweier 
Cysten  nach  Nataist- 

SON     (V.     G  RAEFES 

Aichiv,  Bd.  LXVII, 
p.  255). 


dermzapfens  gebildet  hat,  aktiv  in  das  umgebende  Mesoderm  hinaus- 
wuchert entweder  nur  auf  einer  Seite,  dann  entsteht  eine  Cyste, 
oder  auf  beiden  Seiten,  dann  entstehen  zwei.  Dieser  Vorgang  sei 
etwas  von  der  Entstehung  ektatischer  Colobome  gänzlich  Verschiedenes. 

Wenn  man  meine  Abbildungen  7  u.  8  mit  denen 
Natansons  vergleicht,  so  sieht  man,  daß  der  von 
ihm  geschilderte  Vorgang  gleichbedeutend  ist  mit 
einer  Ektasierung  des  Colobombodens.  Die  Frage, 
ob  das  Hinaustreten  der  Netzhautduplikatur  als  ein 
aktives  Wuchern  zu  betrachten  ist,  wurde  bereits 
beim  Colobom  und  Mikrophthalmus  erörtert. 

Es  ist  aber  auch  daran  zu  denken,  daß  noch 
folgender  Modus  vorkommt:  Wenn  sich  eine  Dupli- 
katur  gebildet  hat,  der  Mesodermzapfen  aber  noch 
nachträglich  schwindet,  so  können  die  Umschlags- 
stellen aufeinander  zuwachsen  und  vielleicht  kann 
eine  Verschmelzung,  sicher  aber  eine  Berührung  der 
inneren  sowie  der  äußeren  Blätter  Zustandekommen. 
Wird  nun  dieser  Bezirk  ektatisch,  so  haben  wir  ein 
Colobom  —  oder  eine  Cyste  — ,  deren  Wand  von  Retina  in  inverser  Lage- 
rung (eventuell  umgewandelt  in  pigmentloses  Epithel  oder  Gliagewebe) 
gebildet  wird  und  in  welche  die  Retina  in  normaler  Lagerung  ihrer 

Schichten  verschieden  weit 
hineinreichen  kann.  Liegt 
sie  der  Wand  an,  so  hätten 
wir  ein  ektatisches  Colobom, 
das  zu  der  Ansicht  ver- 
führen könnte,  daß  beide 
Blätter  der  sekundären 
Augenblase  in  normaler 
Lagerung  (das  äußere  nur 
pigmentlos)  und  ohne  Unter- 
brechung das  Colobom  aus- 
kleiden. Ist  das  normal  ent- 
wickelte innereBlatt  weniger 
dehnbar  als  das  atypisch 
differenzierte  äußere ,  so 
könnte  ein  mit  Flüssigkeit 
erfüllter  Spaltraum  zwischen 
beiden  entstehen ,  welcher 
mit  dem  Spalt  zwischen 
Retina  und  Pigmentepithel 
kommuniziert.  Da  aber  das 
normal  gelagerte  innere 
Blatt  der  Retina  innerhalb 
der  Cyste  nicht  unterbrochen 
ist,  so  könnte  der  Glaskörper  eine  Strecke  weit  in  den  Cystenraum 
hineinreichen.  Ich  glaube,  daß  die  MANNHARDTschen  ^)  Fälle,  in  denen 
er  keinen  Defekt  in  den  Blättern  der  Augenblase  fand,  in  dieser  Weise 
zu  erklären  sind ;  es  handelt  sich  um  hochgradig  ektatische  —  cystische 
—  Colobome. 
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Fig.  15.  Veremigung  der  Ränder  einer 
Netzhautdupükatur  nach  Schwund  des  Hmder- 
nisses  (schematisch),  f  Beginn  des  Pigmentepithels. 


1)  Mannhardt,  V.  Graefes  Archiv,  Bd.  XLIII,  1  u.  ibid.  LX. 
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Ich  bin  also  mit  Natanson  einer  Meinung,  daß  die  Fälle  seiner 
Gruppe  I  aus  der  sekundären  Augenblase  abzuleiten  sind,  teile  aber 
seine  Auffassung,  daß  sie  eine  von  den  ektatischen  Colobomen  prinzipiell 
abweichende  Mißbildung  darstellen,  nicht  i). 

Daß  die  Fälle  der  Gruppe  II  aus  der  primären  Augenblase  her- 
vorgehen, ist  eine  Ansicht,  die  jedenfalls  durch  Natansons  Aus- 
führungen gestützt  wird,  und  die  ich  keineswegs  bestreite,  wenn  ich 
sie  auch  nicht  für  so  sicher  bewiesen  halte  wie  jener. 

Die  Erklärung  der  Oberlidcysten  hat  mit  ähnlichen  Schwierig- 
keiten zu  kämpfen  wie  die  der  atypischen  Funduscolobome,  sie  muß 
vorläufig  noch  als  offene  Frage  bezeichnet  werden. 

Wegen  der  engen  Beziehungen  zum  Colobom  sowie  zum  Anoph- 
thalmus  und  Mikrophthalmus  schließt  sich  hier  die  Besprechung  der 
Zyklopie  an. 

Zyklopie. 

Während  die  Form  des  zyklopischen  Auges  große  Verschieden- 
heiten zeigt,  indem  zwischen  dem  Vorhandensein  zweier  abnorm  nahe 
beieinander  gelegenen  und  einem  scheinbar  normalen  einzigen  Auge 
alle  möglichen  Uebergänge  vorkommen,  ist  es  die  Lage  des  Bulbus, 
welche  das  Charakteristische  unserer  Mißbildung  abgibt  und  zugleich 
eine  Verwechslung  mit  dem  einseitigen  Anophthalmus  oder  Monoph- 
thalmus  ausschließt:  das  Sehorgan  liegt  in  dem  mittleren  unteren 
Teil  der  Stirne  etwas  über  der  Stelle,  wo  sich  im  normalen  Gesicht 
die  Nasenwurzel  befindet. 

Gewöhnlich  zeigt  schon  die  Lidspalte  eine  Zusammensetzung  aus 
4  Lidern  an  und  besitzt  deshalb  rhombische  Form,  doch  ist  dies  kein 
regelmäßiges  Verhalten. 

Zyklopie  kommt  bei  Menschen  und  Tieren  vor  und  findet  sich 
sowohl  bei  Einzelindividuen  wie  bei  den  Doppelmißbildungen,  die  als 
Kephalothoracopagus  monosymmetros  und  als  Diprosopus  triophthal- 
mus  bezeichnet  werden.  Da  in  diesem  Werke  auf  die  zyklopischen 
Defekte  des  Gehirns  und  Skeletts  an  anderer  Stelle  näher  einge- 
gangen wird,  so  beschränke  ich  mich  vollkommen  auf  die  Schilderung 
des  Sehorgans. 

All  Bulbus  und  Orbita  stellt  Bock  folgende  Stufenleiter  auf,  die  auf  Grund 
der  neueren  Literatur  noch  etwas  ergänzt  ist: 

1)  Die  beiden  Augen  stehen  einander  näher  gerückt,  jedes  in  einer  besonderen 
Augenhöhle,  die  Nasenhöhle  ist  einfach  und  sehr  eng. 

2)  Die  beiden  Bulbi  sind  so  nahegerückt,  daß  wohl  noch  zwei  Augenhöhlen 
bestehen,  die  Nase  mit  ihrer  einfachen  Höhle  aber  als  Rüssel  nach  oben  verlagert  ist. 

3)  Wie  2),  nur  hegen  die  Bulbi  in  einer  Augenhöhle  direkt  nebeneinander. 

4)  Wie  3),  nur  sind  die  Bulbi  mit  den  Skleren  verwachsen. 

öj  Die  Sehnerven  stehen  sich  näher,  das  gemeinsame  Skleralgewebe  ist  dünner 
geworden,  Cornea,  Iris,  Linse,  Glasköi^per,  Retinae  doppelt. 

6)  Cornea  einfach,  die  übrigen  Teile  doppelt,  Sehnerven  durch  eine  dünne 
Bindegewebslage  getrennt. 

7)  Eine  Cornea,  zwei  in  der  Mitte  verschmolzene  Linsen,  Sklera,  Chorioidea, 
Retina,  Opticus  eüifach. 

8J  Em  Auge  ohne  nachweisbare  Verdoppelung  eines  Teils,  Sehnerv  kann  gänz- 
lich fehlen. 

9)  In  einem  scheinbar  einfachen  Auge  wurde  eine  Zusammensetzung  der  Linse 
aus  zwei  Hälften  gefunden. 


1)  Ausführliches  über  diese  Kontroverse  habe  ich  in  emer  demnächst  in  v.  Graefes 
AxcMv  erscheinenden  Arbeit  niedergelegt. 
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Was  die  Größe  des  Auges  betrifft,  so  kommt  abnorme  wie  nor- 
male, ferner  Mikrophthalmus  und  selbst  scheinbarer  Anophthalmus 
vor.  Ferner  zeigt  das  zyklopische  Auge  häufig  Colobom  der  Iris, 
des  Ciliarkörpers  sowie  des  Fundus,  Eindringen  von  Gefäßen  und 
mesodermalen  Gewebszügen  ins  Innere  des  Auges  und  Verbindung 
derselben  mit  der  Tunica  vasculosa  Lentis.  Auch  wurden  Colobom- 
cysten  unterhalb  des  Sehnervs  sowie  das  sogenannte  Maculacolobom 
beobachtet. 

Besondere  Beachtung  verdient  das  Verhalten  des  Sehnervs. 
Er  kann  vollständig  fehlen  selbst  ohne  durch  einen  Binde- 
gew'ebszug  ersetzt  zu  sein,  Pigmentepithel  und  Retina  verlaufen  in 
der  Gegend,  wo  er  beide  normalerweise  durchsetzen  sollte,  ohne  jede 
Unterbrechung.  In  anderen  Fällen  besteht  an  dieser  Stelle  eine  sehr 
kleine  Oeffnung  in  der  Augenblase,  durch  welche  der  rudimentäre 
Opticus  mit  der  Art.  hyaloidea  eintritt.  Eine  eigentliche  Papille  fehlt 
in  den  Fällen,  wo  bei  gleichzeitiger  Anencephalie  keine  Nervenfasern 
vorhanden  sind,  an  ihrer  Stelle  wurde  eine  Grube  in  dem  nur  aus 
Stützsubstanz  bestehenden  Opticus  gefunden,  in  welche  eine  Tasche 
von  retinalem  Gewebe  eingelagert  war.  Die  Retina  zeigt  manchmal 
hochgradige  Faltenbildung,  ebenso  die  Pars  ciliaris. 

Sehr  häufig  sind  die  beiden  Bulbi  an  der  Stelle  des 
Fötalspaltes  miteinander  verbunden,  die  symmetrischen, 
horizontal  gelegenen  Colobome  der  Iris  sind  schon  makroskopisch  zu 
erkennen ;  wieder  in  anderen  Fällen  ist  nur  ein  einziges  Auge  da, 
ein  Colobom  ist  dabei  nicht  regelmäßig  vorhanden. 

Spemann  ^)  hat  durch  schräge  Schnürung  von  Tritoneneiern  Doppel- 
bildungen mit  zyklopischem  Defekt  experimentell  erzeugt. 

Für  die  Erklärung  der  formalen  Genese  des  Zyklopen- 
auges kommen  zwei  Möglichkeiten  in  Betracht:  entweder  findet  bereits 
die  erste  Entwicklung  des  Doppelauges  aus  einer  gemeinsamen  Anlage 
statt  oder  es  werden  2  Augen  angelegt,  die  sich  während  der  Ent- 
wicklung einander  nähern  und  verwachsen. 

Meckel  und  Geoffroy  St.  Hilaire  waren  der  letzteren  Ansicht. 

HuscHKE  suchte  die  Theorie  zu  begründen,  daß  eine  abnorme 
unvollständige  Teilung  des  normalerweise  gemeinschaftlichen  Augen- 
keims zur  Zyklopie  führe  und  nahm  deshalb  eine  einfache  Hemmungs- 
bildung an. 

Dareste  hatte  beobachtet,  daß  das  vordere  Ende  des  MeduUar- 
rohres,  welches  eine  spaltförmige  Oeffnung  besitzt,  die  sich  normaler- 
weise erst  nach  erfolgter  Ausstülpung  der  primären  Augenblasen  schließt, 
bei  der  Zyklopie  dies  abnorm  früh  tut.  Dies  sei  die  Ursache  des 
Defekts,  weil  dadurch  die  Heranziehung  von  ektodermalem  Zellmaterial 
verhindert  wird,  welches  die  Bedeutung  hat,  die  ursprünglich  median 
zusammenhängende  Augenanlage  in  der  Medullarplatte  zu  trennen. 
Spemann  hält  dieser  Erklärung  aber  entgegen,  daß  der  zu  frühe  Ver- 
schluß auch  geradesogut  die  Folge  einer  primär  defekten  Anlage  des 
Medullarrohres  sein  könne,  daß  Darestes  Erklärung  nur  eine  Hypo- 
these sei  und  es  sich  ebensogut  um  eine  Defektbildung  wie  eine 
Hemmungsbildung  handeln  könne. 

Für  seine  experimentell  erzeugten  Zyklopen,  welche  anatomisch 
den  natürlich  entstandenen  gleichen,  hält  es  Spemann  für  ganz  über- 


1)  1.  c. 


Zyklopie. 
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wiegend  wahrscheinlich,  daß  es  sich  um  eine  bereits  in  den  frühesten 
Stadien,  mindestens  schon  in  der  Medullarplatte  bestimmte  Anomalie 
handle,  daß  das  zyklopische  Auge  aus  einer  gemeinsamen,  nicht  aber 
durch  Verwachsung  ursprünglich  getrennter  Anlagen  entsteht.  Bei 
letzterer  Annahme  sei  die  große  Regelmäßigkeit  der  verdoppelten  Ge- 
bilde nicht  zu  verstehen,  man  müsse  vielmehr  eine  Deformierung  durch 
gegenseitigen  Druck  erwarten.  Kurz  vorher  hatte  Fischel  ^)  in  ähn- 
lichem Sinne  geäußert,  man  müsse  annehmen,  daß  in  sehr  frühem 
Entwicklungsstadium  die  zur  Bildung  der  betreffenden  Körperteile 
bestimmten,  aber  noch  nicht  zu  bestimmten  Organen  differenzierten 
Zellmassen  bei  der  Embryonalanlage  in  eine  einzige  Masse  zusammen- 
geHossen  seien. 

Beide  Autoren  halten  die  von  mir  gemachte  Heranziehung  der 
BoRNSchen  Verwachsungsversuche  nicht  für  richtig,  weil  es  sich  dort 
um  die  V erwachsung  von  Wundflächen,  nicht  von  embryonalen  Körpern 
handle.  Die  Möglichkeit  einer  Verwachsung  zweier  ursprünglich  ge- 
trennter Augenblasen  ließe  sich  freilich  stützen  durch  die  Beobach- 
tung, daß  in  den  mikrophthalmischen  und  colobomatösen  Augen  Netz- 
hautfalten, die  miteinander  in  Berührung  treten,  verwachsen  können, 
ich  gebe  aber  ohne  weiteres  zu,  daß  nach  dem  jetzigen  Stande  der 
Kenntnisse  die  Entstehung  aus  gemeinsamer  Anlage  erheblich  wahr- 
scheinlicher ist  als  die  Verwachsungshypothese,  wenn  man  wenigstens 
unter  der  letzteren  eine  Verwachsung  im  Stadium  der  primären  oder 
sekundären  Augenblase  versteht.  Auch  die  Fälle,  in  welchen  noch 
am  fertigen  Auge  deutlich  zu  erkennen  ist,  daß  die  Fötalspalten  in- 
einander übergehen,  nötigen  durchaus  nicht  zu  der  Annahme  einer 
Verwachsung  im  Stadium  der  sekundären  Augenblase.  Nur  wenn  in 
diesen  Fällen  zwei  Sehnerven  vorhanden  wären,  würde  man,  wie 
Spemann  ausführt,  genötigt  sein  anzunehmen,  daß  zwei  ursprünglich 
getrennte  Anlagen  bestanden.  Soviel  ich  aber  sehe,  ist  in  diesen 
Fällen  immer  nur  ein  einziger  Sehnerv  da  gewesen.  Bei  Vorhanden- 
sein eines  einfachen  Auges  kann  ein  Sehnerv  ganz  fehlen,  für  diese 
Fälle  macht  Spemann  wahrscheinlich,  daß  es  sich  um  die  Vereinigung 
der  Anlagen  zweier  dorsaler  Hälften  der  Augenblase  gehandelt  hat, 
und  daß  es  bei  der  Umbildung  in  den  Augenbecher  zu  einer  voll- 
ständigen Abschnürung  vom  Gehirn  gekommen  ist.  Oder  es  ist  ein 
Sehnerv  vorhanden,  dann  kann  es  zur  Bildung  eines  Fötalspalts  und 
eventuell  eines  Coloboms  kommen,  in  diesem  Fall  ist  anzunehmen, 
daß  die  Defektbildung  mehr  die  temporalen  Teile  der  Augenblase  be- 
troffen hat  2). 

Eine  doppelt  strukturierte  Linse  in  einem  Einzelauge  beweist  noch 
nicht,  daß  die  Anlagen  der  Linsen  erst  sekundär  verschmolzen,  sondern 
es  kann  eine  zusammenhängende  Anlage  durch  einen  gewissen  Grad 
der  Verdoppelung  des  Augenbechermaterials  zur  Entwicklung  zweier 
Linsenkomponenten  veranlaßt  sein. 

Die  Gemeinsamkeit  eines  Teils  der  Sklera,  sowie  der  Cornea  ist 
kein  Beweis  einer  „Veiwachsung",  da  diese  Teile  ja  erst  sekundär 
differenziert  werden. 

So  ist  die  Entstehung  aus  einer  gemeinsamen  Anlage  für  die  ein- 
fache Zyklopie,  sowie  das  zyklopische  Doppelauge  beim  Diprosopus 


1)  Fischel,  Verhandl.  d.  Deutschen  Path.  Gesellsch.,  V,  5,  1903,  p.  255 — 356. 

2)  Einzelheiten  sind  bei  Spemaistn  nachzulesen. 


32 


Kapitel  I. 


triophthalmus  jedenfalls  das  Wahrscheinlichere,  während  bei  dem  Zy- 
klopenauge des  Kepholothoracopagus  monosymmetros  eine  Ver- 
wachsung eher  in  Betracht  zu  ziehen  ist,  aber  auch  da  kann  die- 
selbe nur  in  ganz  frühem  Entwicklungsstadium  erfolgt  sein. 

Inwieweit  die  SPEMANNsche  Erklärung  der  Aplasie  des  Opticus 
für  die  P'älle  spontan  entstandener  Zyklopie  in  Betracht  gezogen  werden 
kann,  wage  ich  nicht  zu  entscheiden,  die  Annahme  Seefelders 
daß  in  dem  gänzlichen  Ausbleiben  der  Entwicklung  von  Nervenfasern 
die  Ursache  der  Aplasie  liegen  könne,  kann  ich  aber  nicht  für  aus- 
reichend halten,  man  müßte  den  gleichen  Befund  dann  doch  so  gut 
wie  regelmäßig  bei  Anencephalie  finden.  Ich  kann  mir  auch  aus  ent- 
wicklungsgeschichtlichen Gründen  einen  totalen  Mangel  des  Opticus 
aus  solcher  Ursache  nicht  vorstellen.  Auch  die  Erklärung  v.  Duyses, 
daß  der  Augenblasenstiel  sich  nicht  eingestülpt  habe  und  deshalb  keine 
Vereinigung  mit  dem  inneren  Blatte  der  sekundären  Augenblase  habe 
erfolgen  können,  macht  mir  den  gänzlichen  Mangel  eines  Nerven 
nicht  genügend  verständlich. 

Dareste.  v.  Duyse  u.  a.  halten  die  Zyklopie  für  eine  amniogene 
Mißbildung,  ich  habe  jetzt  sehr  starke  Zweifel  an  der  Richtigkeit  dieser 
Ansicht.  Die  mit  Zyklopie  gleichzeitig  vorkommende  Polydaktylie  wurde 
bisher  zur  Stütze  jener  Lehre  verwertet,  das  ist  jetzt  nicht  mehr  zu- 
lässig (s.  oben).  Wenn  es  sich  beweisen  läßt,  daß  die  Mißbildung 
virtuell  bereits  in  der  Medullarplatte  oder  in  noch  früheren  Entwick- 
lungsstadien steckt,  so  würde  ja  die  amniogene  Entstehung  ganz  un- 
wahrscheinlich oder  unmöglich  sein.  Freilich  wird  eine  Uebertraguug 
der  Ergebnisse  des  Experiments  auf  die  natürlich  entstandenen  Miß- 
bildungen allerseits  für  unerlaubt  gehalten,  aber  das  Zusammenvor- 
kommen der  Zyklopie  mit  Colobom,  Mikrophthalmus  usw.  weist  doch 
darauf  hin.  daß  die  Ursache  auch  dieser  Mißbildung  viel  wahrscheinlicher 
in  Anomalien  des  Keims  als  in  Schädigungen  zu  suchen  ist,  die  während 
der  Entwicklung  von  außen  auf  die  Embryonalanlage  wirken. 

Anomalien  der  Iris. 

1.  Aniridia  (Irideremia)  congenita  —  gänzlicher  oder  teilweiser  Mangel 

der  Iris. 

Bei  klinischer  Untersuchung  scheint  die  Iris  häufig  vollständig 
zu  fehlen,  während  anatomisch  so  gut  wie  ausnahmslos  kleine  Stümpfe 
derselben  nachgewiesen  wurden;  es  gibt  aber  auch  Fälle,  wo  man 
klinisch  ebensogut  von  teilweisem  Irismangel  wie  von  sehr  großem, 
meist  atypisch  gelegenem  Colobom  reden  kann.  Die  Kombination: 
klinisch  totale  Irideremie  auf  dem  einen,  großes  atypisches  Colobom 
auf  dem  anderen  Auge  ist  gleichfalls  beobachtet  worden. 

Die  Anamnese  zeigt  bei  der  Irideremie  die  Bedeutung  der 
Heredität  mit  einer  Häufigkeit,  wie  bei  keiner  anderen  Mißbildung 
des  Auges.  Eine  sehr  häufige  Komplikation  stellen  vordere  und  hintere 
Polarkatarakt  dar,  seltener  sind  andere  Linsen-,  sowie  Hornhauttrübungen, 
bei  denen  nicht  immer  sicher  ist,  daß  sie  angeboren  waren.  Luxation 
der  Linse,  meist  nach  oben,  kommt  sowohl  angeboren  wie  erworben 
oft  vor.  Die  Ciliarfortsätze  sind  klinisch  unsichtbar.   Während  Glas- 


1)  Seefelder,  v.  Geaefes  Arch.,  Bd.  LXVIII,  2,  1908. 
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körpertrübungen,  chorioiditische  Herde  und  Netzhautablösung  nicht 
allzu  selten  sind,  ist  das  Glaukom  geradezu  eine  häufige  Kompli- 
kation und  hängt  wohl  sicher  mit  den  abnormen  Filtrationsverhältnissen 
im  Kammerwinkel  zusammen.  Auch  der  mit  Irideremie  vorkommende 
Hydrophthalmus  ist  wohl  gleichfalls  ein  Sekundärglaukom. 

Die  anatomischen  Untersuchungen  ergaben,  daß  der  kurze  Iris- 
stumpf wenigstens  in  einem  Teil  des  Bulbusumfanges  in  fester  Ver- 
bindung mit  der  Hornhauthinterfläche  stand,  entweder  in  der  Art, 
daß  er  in  eine  gabiige  Teilung  des  Descemet  eingeschlossen  oder 
als  ein  lockeres  Gerüstwerk  mit  dem  Trabeculum  sclerocorneale  innig 
verwachsen  war.  Auf  diese  Weise  fehlt  die  normale  Beziehung  des 
Sinus  venosus  zur  vorderen  Kammer  und  die  Filtrationsverhältnisse 
müssen  eine  wesentliche  Störung  erfahren.  Sphinkter  und  Diktator 
fehlen. 

Sehr  wichtige  und  für  die  Auffassung  der  Genese  bedeutungs- 
volle Feststellungen  machte  neuestens  Seefelder  i),  indem  er  zeigte, 
daß  auch  die  Ciliarfortsätze  spärlich  und  mangelhaft  entwickelt  sind, 
und  daß  in  seinem  Falle  eine  Bildungsanomalie  der  Retina  bestand, 
indem  eine  Fovea  centralis  vollständig  fehlte  und  an  Stelle  derselben 
nur  eine  beträchtliche  Verdickung  der  Ganglienzellenschicht  vorhanden 
war.  In  den  bisher  vorliegenden  Untersuchungen  hat  eine  Angabe 
über  das  Verhalten  der  Fovea  gefehlt. 

Diese  Entwicklungsanomalie  erklärt  nach  Seefelder  sehr  wohl 
die  regelmäßig  vorhandene  Amblyopie  der  irislosen  Augen  und  den 
begleitenden  Nystagmus. 

Was  die  Erklärung  der  Irideremie  angeht,  so  können  wir  von 
der  Entzündungstheorie  Rindfleischs  absehen,  dieselbe  ist  wider- 
legt. Seitdem  war  man  geneigt  anzunehmen,  daß  eine  abnorm  derbe 
Verbindung  zwischen  der  gefäßhaltigen  Linsenkapsel  und  dem  die 
Augenblase  umgebenden  Mesoderm  im  ganzen  Umfang  derselben  ein 
Vorwachsen  der  Iris  verhindern  und  damit  zu  Irismangel  führen  könne. 

Seefelder  weist  auf  das  Unbefriedigende  dieser  Erklärung  hin, 
die  einmal  nicht  darauf  Rücksicht  nimmt,  daß  ein  eigentliches 
Vorwachsen  des  Augenblasenrandes  auf  der  Linse  nicht  stattfinde, 
und  die  auch  das  Fehlen  von  Sphinkter  und  Diktator,  sowie  die 
mangelhafte  Entwicklung  der  Ciliarfortsätze  nicht  erklären  könne. 
Diese  Erwägungen ,  sowie  der  interessante  Befund  an  der  Fovea 
geben  ihm  Veranlassung,  die  Irideremie  als  eine  Hemmungsbildung 
der  Retina  aufzufassen;  hierzu  stimme  auch  die  mangelhafte  Ent- 
wicklung der  Zonula,  die  ja  ein  Produkt  retinaler  Zellen  sei. 

Polycorie.  Außer  der  normalen  —  manchmal  auch  exzentrisch  gelegenen  — 
Pupille  zeigt  die  Iris  eine  kleinere  oder  größere  Zahl  von  radiär  oder  auch  unregel- 
mäßig gelegenen  Defekten,  die  richtiger  nicht  als  Nebenpupillen  bezeichnet  würden, 
da  sie  nicht  vom  Sphinkter  umgeben  sind.  Anatomische  Untersuchungen  hegen 
nicht  vor. 

Korektopie.  Man  versteht  darunter  jede  stärker  exzentrische  Lage 
der  Pupille,  während  geringe  Abweichungen  sehr  häufig  sind.  Die  abnorme  Lage 
der  PupiUe  ist  entweder  die  einzige  Anomahe  oder  die  Iris  ist  verfärbt,  un- 
regelmäßig pigmentiert  und  die  Eadiärfasern  konvergieren  nach  dem  schmalen  Iris- 
teil hin,  ferner  wird  als  Komplikation  Pupillarmembran,  epibulbäres  Dermoid,  Lid- 
colobom,  Mikrophthalmus,  Albinismus  und  Buphthalmus  getroffen;  schheßhch  ist 
ein  sehr  typisches  Bild  die  Korektopie  mit  Linsenluxation,  wobei  die  Verschiebung 
der  Linse  meistens  der  Verlagerung  der  Pupille  entgegengesetzt  ist.   Beim  typischen 


1)  ÖEEFELDER,  V.  Graefes  ArcMv,  Bd.  LXX. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2. 
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Iriscolobom  liegt,  die  Pupille  oft  abnorm  weit  nach  unten.  Eine  Kombination  von 
Korektopie  und  Linsenluxation  mit  typischem  Colobom  ist  bisher  nicht  beobachtet. 

Anatomisch  untersuchte  Fälle  von  Bach^),  in  welchen  die  Pupille  exzentrisch 
lag,  aber  infolge  unvollständiger  Ausbildung  der  Iris  eu^e  abnorme  Größe  hatte, 
rechne  ich  zur  partiellen  Aniridie. 

Ich  selbst  konnte  zwei  typische  Fälle  von  angeborener  Korektopie  mit  Linsen- 
luxation anatomisch  xintersiichen.  Der  schmale  Teil  der  Iris  win-de  dabei  abnorm 
dick,  der  breite  sehr  dünn  gefunden.  Aus  dem  schmalen  Teil  trat  eine  sehr  mächtige 
Arterie  um  den  nach  hinten  umgebogenen  Pupillarrand  herum  in  den  Glaskörper 
ein  und  verästelte  sich  hier.  • 


Fig.  16.  Korektopie.  Der  Pupülarrand  nach  hinten  umgebogen,  eine  starke 
Arterie  geht  aus  der  Iris  in  den  Glaskörper.    (Präparat  des  Verfassers.) 

Als  wahrscheinlichste  Erklärung  der  formalen  Genese  ist  anzu- 
nehmen, daß  eines  der  Gefäße,  welche  die  Verbindung  der  Tunica 
vasculosa  lentis  mit  dem  die  Augenblase  umgebenden  Mesoderm 
herstellen,  abnorm  stark  entwickelt  oder  mit  einer  abnorm  starken 
mesodermalen  Umhüllung  versehen  war,  dadurch  ein  Hindernis  für 
das  flächenhafte  Vorwachsen  des  Augenblasenrandes  abgab,  und  zu 
einer  Umbiegung  desselben  nach  hinten  führte.  Gleichzeitig  kann 
dadurch  sowohl  eine  Behinderung  der  Entwicklung  der  Zonula  an 
dieser  Stelle,  wie  auch  rein  mechanisch  eine  Verschiebung  der  Linse 
nach  der  entgegengesetzten  Seite  bedingt  werden.  Zug  der  Pupillar- 
membran könnte  die  Verlängerung  des  gegenüberliegenden  Irisanteils 
zur  Folge  haben. 

Neuerdings  hat  Jones')  auf  Grund  eines  anatomisch  untersuchten  Falles  die 
entzündliche  Genese  der  Korektopie  für  gewisse  Fälle  vertreten.    Ob  seine  Gründe' 


1)  1.  c. 

2)  Jones,  KUn.  Mon.-Bl.  f.  Augenh.,  Bd.  XLIII,  2,  p.  523. 
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vollgültige  Beweise  für  diese  Auffassung  abgeben ,  lasse  ich  dahingestellt.  Die 
Schwierigkeit  der  Deutung  habe  ich  für  meine  eigenen  Fälle  betont,  zweifle  aber 
aus  Gründen  allgemeiner  Art  jetzt  nicht  mehr  daran,  daß  sicher  die  überwiegende 
Mehrzahl  der  Fälle  von  Korektopie  nichts  mit  fötaler  Entzündung  zu  tun  hat. 

Man  sieht  manchmal  Fälle,  die  schwer  zu  deuten  sind:  in  einem  von  Rind- 
fleisch') beobachteten  hatte  das  klinische  Bild  frappante  Aehnüchkeit  mit  einem 
vernarbten  Irisprolaps,  ganz  iingewöhnhch  war  auch  ein  von  mir  selbst  -)  beschiiebener ; 
mangels  anatomischer  Befunde  hat  ein  Erklärungsversuch  solcher  Fälle  keinen  er- 
heblichen Wert. 

Eine  Reihe  von  seltenen  angeborenen  Anomaüen  der  Iris,  welche  in  der 
ophthalmologischen  Kasuistik  niedergelegt  sind,  übergehe  ich  an  dieser  Stelle  'ab- 
sichtlich, weü  sie  für  die  allgemeine  Mißbüdungslehre  ohne  wesentliches  Interesse 
sind,  und  mir  zu  ihrer  Besprechung  der  Raum  fehlt. 

Nur  die  Tatsache  der  Vererbung  partieller  Defekte  des  mesodermalen 
Anteils  der  Iris  [Thye'')]  sei  hervorgehoben. 

Membrana  pupillaris  persistens. 

Diese  Anomalie  ist  wohl  die  häufigste  von  allen,  wenn  man  auch 
die  unscheinbareren  Fälle  mitrechnet.  Ich  verweise  auf  die  ausführ- 
liche Arbeit  von  Brückner*)  und  gebe  hier  nur  eine  ganz  kurze 
Darstellung. 

Von  der  Vorderfiäche  der  Iris,  meist  der  Gegend  des  kleinen 
Kreises,  manchmal  aber  auch  erheblich  mehr  peripher,  ja  bis  zum 
Ciliarteil  hin  entspringen  Fäden  von  wechseln- 
der Zahl  und  Stärke,  welche  vielfach  mit- 
einander in  Verbindung  stehend  oder  auch 
einzeln  entweder  frei  im  Pupillargebiet  endigen 
oder  dasselbe  bis  zur  gegenüberliegenden  Seite 
überziehen,  öfters  auch  in  eine  zentral  gelegene 
weiße  oder  pigmentierte  unregelmäßige  Platte 
übergehen,  welche  frei  vor  der  Linse  schwebt 
oder  mit  der  Kapsel  verwachsen  ist.  Die  Fäden 
sehen  wie  das  Irisstroma  aus,  sie  können  aber 
auch  heller  sein. 

Bei  erheblicher  Größe  und  derber  Be- 
schaffenheit der  zentralen  Platte  kommen  Seh- 
störungen vor,  die  sogar  operative  Eingriffe 
veranlaßten,  meistens  ist  die  Anomalie  aber 
praktisch  belanglos. 

Während  man  nach  dem  Vorgang  von  A.  Weber  den  Ursprung 
der  Fäden  auf  der  Vorderfläche  der  Iris  als  charakteristisch  und  damit 
als  notwendig  für  die  Diagnose  anzusehen  gewohnt  war,  hat  Brückner 
darauf  hingewiesen,  daß  die  persistierenden  Gewebsteile  auch  vom 
Pupillarrande  ihren  Ausgang  nehmen  können.  Dies  ist  verständlich, 
weil  die  Entwicklungsgeschichte  lehrt,  daß  in  den  früheren  Stadien 
die  Membrana  iridopupillaris  in  unmittelbarster  Verbindung  mit  dem 
Umschlagsrand  der  Augenblase  steht  und  erst  später  —  wahrscheinlich 
im  Zusammenhang  mit  der  Ausbildung  des  physiologischen  Ektropiums 
der  Pars  iridica  der  Augenblase  —  der  Ansatz  der  Membr.  pupillaris 
auf  die  Vorderfläche  der  Iris  rückt.    Ich  schließe  mich  dieser  Ansicht 


1)  Rindfleisch,  Heidelberger  Ophth.  Gesellschaft,  Sitz.-Ber.,  1892,  p.  189. 

2)  V.  Hippel,  Heidelberger  Ophth.-Kongreß,  1900. 

3)  Thye,  Khn.  Mon.-Bl.,  Bd.  XLI,  p.  374. 

4)  Brückner,  Ueber  Persistenz  von  Resten  d.  Tun.  vascul.  Lentis.  Arch.  f. 
AugenheOk:.,  Bd.  LVI,  Ergänz.-Heft. 
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Fig.  17.  Membr.  pu- 
pUlaris  persistens.  (Beob. 
d.  Heidelb.  Augenklinik.) 
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auf  Grund  eigener  Beobachtungen  an,  wenn  auch  zuzugeben  ist,  daß 
die  Differentialdiagnose  gegenüber  den  Residuen  etwaiger  intrauteriner 
Entzündungen  beim  Ursprung  der  Membranen  oder  Fäden  am  Pu- 
pillarrande  und  besonders  bei  Bestehen  flächenhafter  Verwachsungen 
zwischen  ihm  und  der  Linsenkapsel  schwieriger  und  unsicherer  ist 
als  wenn  die  Fäden  auf  der  Vorderfläche  entspringen.  Auf  der  anderen 
Seite  betone  ich  aber,  daß  das  Vorhandensein  solcher  Verwachsungen, 
auch  wenn  sie  mit  hinteren  Synechien  weitgehende  Aehnlichkeit  haben, 
nicht  beweisend  für  einen  entzündlichen  Ursprung  ist.  Es  muß  zu- 
gegeben werden,  daß  flächenhafte  Verklebungen  zwischen  Gefäßkapsel 
und  Augenblasenrand  sowie  Linse  im  fötalen  Leben  vorkommen  können, 
und  zwar  ohne  Entzündung.  Die  feste  Adhäsion  zwischen  Pupillar- 
membran und  Linse  in  gewissen  Entwicklungsstadien  ist  dadurch  er- 
wiesen, daß  beim  Abziehen  der  ersteren  Teile  von  ihr  an  der  Linse 
hängen  blieben  oder  daß  umgekehrt  Stückchen  der  Linsenkapsel  an 
der  Pupillarmembran  hafteten.  Auf  Verwachsungen  —  richtiger  wohl 
flächenhafte  Verklebungen  —  zwischen  Gefäßkapsel  und  Augenblase 
haben  de  Vries^)  und  Fleischer  2)  hingewiesen. 

Als  eine  besondere  Form  der  Membr.  pup.  sind  braune  Auf- 
lagerungen auf  der  vorderen  Linsenkapsel  anzusehen,  welche  manchmal 
in  ihrer  Anordnung  die  Gefäßverteilung  der  Pupillarmembran  wieder- 
geben (s.  Brückner)  und  sehr  auff'allend  sind,  während  man  sie  bei 
den  geringsten  Graden  der  Entwicklung  nur  eben  mit  der  Lupe  nach- 
weisen kann. 

Anatomisch  unterscheidet  sich  die  persistierende  Pupillarmembran 
von  der  normalen  durch  die  Derbheit  und  den  Kernreichtum  des  sie 
zusammensetzenden  Bindegewebes  sowie  durch  den  Pigmentgehalt. 

Manchmal  tritft  man  Fäden  der  Pupillarmembran  in  fester  Ver- 
bindung mit  der  Hornhauthinterfläche  (M.  p.  Corneae  adhaerens).  In 
einem  Teil  dieser  Fälle  ist  die  Verwachsung  durch  Perforation  eines 
—  meist  gonorrhoischen  —  Hornhautgeschwüres  entstanden,  in  anderen 
wahrscheinlich  durch  Anlagerung  der  Iris  an  eine  endothelberaubte 
Stelle  der  Hornhauthinterfläche.  Endlich  kann  die  Anomalie  eine 
Hemmungsbildung  darstellen,  indem  die  gemeinsame  Anlage  für  Horn- 
haut und  Pupillarmembran  an  gewissen  Stellen  ungetrennt  geblieben 
ist.  Beweisende  anatomische  Befunde  für  die  erste  und  letzte  Ent- 
stehungsweise liegen  vor. 

Wie  die  Pigmentflecken  auf  der  Linsenkapsel  können  solche  in 
den  tiefsten  Lagen  der  Hornhaut  Residuen  der  Pupillarmembran  dar- 
stellen ;  in  beiden  Fällen  handelt  es  sich  um  pigmentierte  Zellen,  die 
genetisch  dem  Irisgewebe  gleichwertig  sind  und  deshalb  die  Fähigkeit 
der  Pigmentbildung  besitzen.  Dasselbe  gilt  für  gewisse  Fälle  von  frei- 
beweglichen Pigmentklümpchen  in  der  vorderen  Kammer. 

Eine  Rückbildung  von  Resten  der  Pupillarmembran  im  extra- 
uterinen Leben  ist  durch  einwandfreie  Beobachtungen  bewiesen.  Wenn 
ich  früher  die  abnorm  derbe  Beschaff'enheit  der  Pupillarmembran  als 
die  Ursache  ihrer  mangelhaften  Resorption  bezeichnet  habe  und  diese 
Auff'assung  auch  jetzt  aufrecht  erhalte,  so  ist  das  natürlich  keine  Er- 
klärung der  „kausalen  Genese".    Warum  die  Pupillarmembran  diese 


1)  DE  Vries,  Ueber  eine  Mißbildimg  d.  menschl.  Auges,  v.  Geaefes  Arch.  f. 
Ophth.,  Bd.  LVII,  1904,  p.  544. 

2)  1.  c. 
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abnorme  Beschaffenheit  annimmt,  können  wir  ebensowenig  erklären 
als  warum  beim  Colobom  das  Mesoderm  im  Fötalspalt  so  regelmäßig 


Fig.  19.  Membr.  pup.  persistens  aus  dem  Pupillarrand  hervorgehend.  (Prä- 
parat des  Verfassers.) 
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diese  Erscheinung  zeigt.  Wenn  auch  Seefelder  anatomisch  gezeigt 
hat,  daß  die  Pupillarmembran  bei  einer  Keratoiritis  an  der  Entzündung 
teilnimmt,  so  halte  ich  es  schon  allein  angesichts  der  Häufigkeit  der 
Membr.  pupillaris  persistens  für  ausgeschlossen,  daß  intrauterine  Ent- 
zündungen als  Ursache  für  die  Entstehung  dieser  Mißbildung  in  Betracht 
kommen,  ganz  abgesehen  von  ihren  nahen  Beziehungen  zu  den  anderen 
Mißbildungen  des  Auges.  Der  Teil  der  gefäßhaltigen  Linsenkapsel, 
welcher  als  Membrana  capsulo-pupillaris  (zwischen  Aequator  und  Pu- 
pillarrand)  beschrieben  wird,  persistiert  viel  seltener  als  die  eigentliche 
Pupillarmembran.  Reste  der  sog.  Membr.  capsularis,  d.  h.  des  die 
Hinterfläche  der  Linse  bedeckenden  Gefäßnetzes  sind  nach  meiner 
Erfahrung  nicht  allzu  selten,  doch  sind  sie  meistens  unscheinbar  und 
werden  deshalb  leicht  übersehen.  Einige  Male  fand  ich  sie  bei  Ge- 
schwistern. 

Arteria  hyaloidea  persistens. 

Von  der  Papille  zieht  in  der  Achse  des  Glaskörpers  ein  strangförmiges  Gebilde 
zur  Hinterfläche  der  Linse,  wo  es  sich  zentral  oder  exzentrisch  ansetzt.  Der  Ursprung 
aus  der  Zentralarterie  oder  einem  ihrer  Aeste  konnte  öfters  sichergestellt  werden; 
der  Strang  enthielt  nur  selten  ein  bluthaltiges  Gefäß.  Sein  Kaliber  entsprach  dem 
eines  großen  Netzhautgefäßes  oder  war  stärker,  auch  ungleichmäßig  in  seinem  Ver- 
lauf. Bei  Drehungen  des  Auges  macht  der  Strang  peitschenschnurartige  Bewegungen. 

Nicht  immer  erreicht  er  die  Hüiterfläche  der  Linse,  sondern  löst  sich  bereits 
im  Glaskörper  in  Fäden  und  Membranen  auf;  meder  in  anderen  Fällen  ist  nur  das 
hintere  Ende  an  der  Pai)ille  und  das  vordere  an  der  Linse  vorhanden,  während  die 
Verbindung  fehlt.  Die  Ausbreitung  des  Stranges  an  der  Linse  kann  mehr  mem- 
branös  sein,  gleichzeitig  kommen  Trübungen  am  hinteren  Pol  und  in  der  CorticaUs 
vor.  Außer  solchen  Strängen  wurden  schlauchartige  Ti'übungen  mit  zarten  durch- 
scheinenden Wandungen  gefunden,  die  vor  der  Papille  eine  die  Zentralgefäße  zum 
Teil  deckende  Ampulle  bildeten;  endlich  kam  eine  Kombination  eines  zarten  sowie 
eines  sehr  mächtigen  Stranges  mit  einer  ihn  umgebenden  Hülle  vor.  Eigentümliche 
zeltdachartige  Bildungen,  die  von  der  Gegend  der  Papille  in  den  Glaskörper  aus- 
strahlen, gehören  wohl  ihrer  Genese  nach  auch  hierher. 

Solche  vStränge  kommen  in  sonst  normalen  sehtüchtigen  Augen  vor,  anderer- 
seits in  Verbindung  mit  anderen  Mißbildungen,  in  erster  Linie  bei  Mikrophthalmus 
und  Colobom,  ferner  zusammen  mit  Lenticonus  posterior  sowie  mit  persistierender 
Pupillarmembran.    Schließhch  in  den  Augen  von  Anencephalen. 

Beim  Neugeborenen  ist  ein  1 — V/^  mm  langer  Rest  der  A.  hyaloidea  regel- 
mäßig nachzuweisen. 

Es  kommt  vor,  daß  Exsudationen  in  den  Zentralkanal  des  Glaskörpers  als 
fädige  Gebilde  auftreten,  die  eine  gewisse  AehnUchkeit  mit  einer  im  vollständig  per- 
sistierenden A.  hyal.  haben  können  imd  manchmal  der  Diagnose  Schwierigkeiten 
bereiten. 

Es  ist  versucht  worden,  die  oben  geschilderten  Befunde  als  „A.  hyaloidea  per- 
sistens" auf  der  einen  und  „Sichtbarsem  des  CLOQUETschen  Kanals"  auf  der  anderen 
Seite  künisch  voneinander  zu  unterscheiden,  man  ist  aber  davon  zurückgekommen 
und  hat  sicher  zweckmäßiger  die  SchlauchbUdungen  als  Verdichtung  und  Fort- 
bestehen des  die  fötale  Glaskörperschlagader  inngebenden  Bindegewebes  (Hirschberg) 
gedeutet.  Seepelder^)  hat  dann  neuestens  betont,  daß  es  sich  wohl  häufiger  nicht 
um  Bindegewebe,  sondern  um  Persistieren  des  normalerweise  die  A.  hyaloidea 
begleitenden  Ghamantels  handeln  dürfte.  Das  ist  für  einen  Teil  der  Fälle  sicher 
zutreffend,  für-  diejenigen  aber,  wo  ein  die  A.  hyaloidea  enthaltender  Strang  durch 
ein  Colobom  m  den  Bulbus  tritt  und  sich  vorne  mit  mesodermalen  Gebilden  m 
Verbindung  setzt  wie  in  dem  bekannten  Fall  von  Hess  und  in  zahlreichen  eigenen, 
handelt  es  sich  wohl  sicher  um  ein  mesodermales  persistierendes  Gewebe.  Die  irr- 
tümliche Deutung  angeborener  schlauchartiger  Gebilde  als  abgekapselter  Cysticercus 
ist  von  Hirschberg  richtiggestellt  worden. 

Die  Persistenz  von  nicht  mehr  bliithaltigen  Vasa  hyaloidea  propria  ist  wieder- 
holt beobachtet  und  eingehend  beschrieben  worden. 


1)  1.  c. 
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Eigentümliche  iu  den  Glaskörper  vorspiingende  Schlingen  von  retinalen  Ge- 
fäßen, die  dann  wieder  rückwärts  biegen  und  in  die  Netzhaut  oder  die  Papille  ein- 
treten, sind  auch  mit  der  A.  hyaloidea  persistens  in  Verbindung  gebracht  worden, 
haben  aber  nichts  damit  zu  tun,  sondern  sind  als  Varietäten  in  der  Verlaiifsweise 
von  retinalen  Gefäßen  zu  betrachten. 


Retina  und  Opticus. 

Das  Auge  bei  Anencephalie,  Hemicephalie  und  Exencephalie. 

In  neuerer  Zeit  sind  die  Augen  von  Anencephalen  wiederholt 
Gegenstand  genauer  Untersuchungen  gewesen. 

Die  Retina  zeigt  dabei  normales  Verhalten  der  äußeren  Schichten, 
die  Nervenfaserschicht  fehlt  dagegen  vollständig  und  in  der  Ganglien- 
zellenschicht wurden  außer  einer  großen  Menge  kleinerer  Zellen  mit 
intensiv  gefärbtem  Kern  spärliche  homogene  Zellen  mit  großem  Kern 
und  kurzen  Ausläufern  gefunden.  Von  anderer  Seite  wurden  die 
Ganglienzellen  als  vorhanden,  aber  nach  Nissl  weniger  intensiv 
gefärbt  angegeben.  Im  allgemeinen  scheinen  sie  spärlicher  und  un- 
genügend differenziert  (Sachsalbek)  zu  sein.  Im  Sehnerv  fehlen 
natürlich  die  Nervenfasern  gleichfalls. 

Relativ  oft  wurde  eine  Persistenz  der  Membrana  pupillaris  sowie 
der  Art.  hyaloidea  gefunden. 

Die  Angaben  Sachsalbers  2),  daß  eine  Vermehrung  der  Blut- 
gefäße in  allen  Teilen  des  Auges  sowie  eine  Erweiterung  und  Vermehrung 
der  Lymphgefäße  mit  Wucherung  der  Endothelien  vorhanden  sei, 
sind  in  den  Arbeiten  anderer  Autoren  teils  nicht  erwähnt,  teils  ist 
das  Fehlen  dieser  Veränderungen  hervorgehoben,  sie  haben  also  jeden- 
falls keine  allgemeinere  Bedeutung. 

Bei  Encephalocele  occipitalis  fand  Sachsalb  er  3)  gleichfalls  Fehlen 
der  Nervenfasern  in  Sehnerv  und  Netzhaut  und  eine  Hypoplasie  der 
Ganglienzellen,  im  übrigen  war  die  Retina  normal.  Die  Vierhügel 
fehlten,  die  Corpora  geniculata  waren  nur  angedeutet,  die  Thalami 
rudimentär,  das  Pulvinar  makroskopisch  nicht  nachweisbar. 

Das  Verhalten  von  Sehnerv  und  Retina  wird  von  den  meisten 
Autoren  als  eine  Aplasie  der  Nervenfasern  und  fehlende  oder  un- 
genügende Differenzierung  der  Ganglienzellen  infolge  Fehlens  der 
Teile  des  Gehirns,  in  welche  die  Nervenfasern  einsprossen  sollten, 
aufgefaßt.  Für  die  Anencephalie  wäre  diese  Deutung,  wie  mir  scheint, 
nur  dann  sicher,  wenn  es  feststände,  daß  die  Entwicklungsstörung 
bezw.  Zerstörung  des  Gehirns  erfolgt,  ehe  sich  die  Nervenfasern  des 
Opticus  entwickelt  haben.  Fände  sie  später  statt,  so  könnte  der  Be- 
fund auch  als  sekundäre  Degeneration  gedeutet  werden.  Das  Vor- 
handensein des  gleichen  Befundes  bei  der  Encephalocele  mit  gleich- 
zeitigem Fehlen  der  optischen  Ganglien  spricht  aber  allerdings  sehr 
für  die  Richtigkeit  jener  Annahme,  es  würde  sich  um  einen  System- 
defekt handeln,  der  nur  auf  eine  Keimesanomalie  zurückgeführt 
werden  kann.  Die  Entstehungszeit  wäre  danach  spätestens  in  die 
5 — 6  Woche  zu  verlegen  (Sachsalber). 


1)  Nur  in  einem  Falle  (Seefelder)  wurde  ein  kleines  Bündel  gefunden;  ein- 
zelne schmale  Nervenfasern  gesehen  zu  haben,  gibt  Ritter  an. 

2)  Sachsalber,  Ueber  das  Auge  der  Anencephalen  und  Hemicephalen.  Zeitschr. 
f.  Augenheilk.,  Bd.  IX,  1903,  p.  354. 

3)  Ibid.,  Bd.  XIII,  1905,  Ergänzimgsheft  p.  711. 
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Der  angeborene  Mangel  einer  Fovea  centralis  ist  bisher 
einmal  von  Fritsch  ^)  bei  einem  albinotischen  Herero,  ein  anderes 
Mal  von  Seefelder  bei  einem  Auge  mit  angeborener  Aniridie 
beobachtet  worden.  Es  fehlte  eine  Einsenkung  der  Fovea,  in  der 
Gegend,  die  sie  einnehmen  sollte,  fand  sich  eine  sehr  starke  An- 
häufung von  Ganglienzellen,  so  daß  der  Bezirk  den  Charakter  einer 
sogenannten  Area  centralis  darbot.  Da  bei  Aniridie  sowie  Albinismus 
regelmäßig  Amblyopie  und  Nystagmus  besteht,  so  gibt  der  Befund  an 
der  Retina  einen  sehr  wichtigen  Hinweis  für  die  Erklärung  der  an- 
geborenen Schwachsichtigkeit.  Selbstverständlich  ist  es  nötig,  abzu- 
warten, wie  weit  eine  Verallgemeinerung  zulässig  ist. 

Aplasie  des  N.  opticus. 

Hiermit  ist  nicht  das  Fehlen  der  Nervenfasern,  sondern  der 
gänzliche  Mangel  des  Nerven  gemeint;  derselbe  wurde  bereits  bei 
dem  Anophthalmus  und  der  Zyklopie  erwähnt,  Dötsch  ^)  fand  ihn 
beim  Mikrophthalmus,  ich*)  an  einem  sonst  normalen  Auge  eines 
Neugeborenen,  wo  an  Stelle  der  Papille  eine  cystische  Ausstülpung 
der  Retina  bestand,  Rosenbaum  ^)  beschreibt  ihn  beim  Kaninchen. 
Die  Erklärungsversuche  fanden  bei  der  Zyklopie  Erwähnung. 

Andere  Entwicklungsanomalien  der  Retina  und  des  Opticus. 

Seefelder  ^)  beschreibt  bei  vier  sonst  normalen  Augen  älterer  menschlicher  Föten 
folgende  Befunde :  1)  Einlagerung  einer  Insel  von  Pigmentepithelzellen  an  der  Außen- 
grenze des  Hehnerven  ohne  Zusammenhang  mit  dem  übrigen  Pigmentepithel.  2)  Eine 
typische  Rosette  der  Netzhaut  am  Rande  des  Sehnerven.  3)  Rosetten  auf  beiden 
Seiten  des  Sehnerveneintritts,  sowie  eine  tumorähnliche,  mit  beiden  Körnerschichten 
zusammenhängende  Wucherung  der  Netzhaut,  die  bis  an  den  Glaskörper  reichte. 
4)  In  der  Nähe  der  Ora  serrata  auf  der  nasalen  Seite  2  Knötchen:  eines  stellt  eme 
Duplikatur  der  äußeren  und  eine  tumorartige  Wucherung  der  inneren  Körnerschicht 
dar,  das  andere  eine  Duplikaturbildung  beider  Körnerschichten,  die  bis  an  den  Glas- 
körper vordringt  und  hier  einen  aus  hohen  ZyKnderzellen  bestehenden  Ring  bildet. 
Auf  der  temporalen  Seite  findet  sich  ein  Knötchen,  das  nur  aus  einer  Wucherung 
der  inneren  Körnerschicht  hervorgeht.  Einen  ähnUchen  Befund  hatte  Ginsberg') 
in  der  Netzhaut  eines  mikrophthalmischen  Auges  erhoben.  Seefelder  spricht  die 
Vermutung  aus,  daß  diese  Befunde  die  anatomische  Grundlage  für  die  bisher  nur 
hypothetisch  angenommene  Keimversprengung  darstellen,  aus  welcher  sich  unter 
Umständen  das  Ghoma  Retinae  entwickehi  könne. 

Wehrli^)  fand  in  einem  Falle  von  Mikro-  und  Makrogyrie  des  Gehirns  eine 
tumorartige  Vorwölbung  unterhalb  der  Papille  des  einen  Auges,  welche  klinisch  für 
eine  Cyste  gehalten  wurde.  Anatomisch  fiel  an  der  ganzen  Retina  ihre  abnorme 
Dünne  (0,08  statt  0,3  cm)  auf,  die  Zellen  waren  durchweg  abnorm  klein,  in  der 
Zwischenkörnerschicht  wurden  Ganglienzellen  angetroffen.  Die  innere  Körnerscliicht 
war  an  einer  Stelle  einschichtig,  hier  fehlte  die  Gangüenzellschicht  ganz.  Die  Nerven- 
faserschicht allein  hatte  normale  Mächtigkeit,  in  ihr  wurden  viele  auffallende  Zellen 
mit  länglichen  Kernen  getroffen,  wie  sie  auch  in  der  Netzhaut  des  Foetus  vorkommen. 


1)  Fritsch,  Die  Area  centraüs.    Monographie,  1908. 

2)  1.  c. 

3)  Dötsch,  v.  Graefes  Archiv,  Bd.  XL VIII,  1. 

4)  V.  Hippel,  ibid.,  Bd.  XLV. 

5)  Rosenbaum,  Zeitschr.  f.  Augenheilk.,  Bd.  VII,  p.  200. 

6)  Seefelder,  Ueber  Anom.  im  Bereiche  der  Sehnerven  und  der  Netzhaut  nor- 
maler fötaler  Augen,  ein  Beitrag  zur  GHomfrage.  v.  Graefes  Arch.,  Bd.  LXIX,  3, 
p.  461,  1908. 

7)  Ginsberg,  ibid.,  Bd.  XL VIII. 

8)  Wehrli,  Ueber  der  Makro-  und  Mikrogyrie  des  Gehirns  analoge  Entwick- 
lungsstörungeu  der  Retina.   V.  Graefes  Arch.,  Bd.  LX,  1905,  p.  302. 
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Die  Stützsubstanz  war  außerordentlich  gering  entwickelt.  Die  Tumorentwicklung  betraf 
die  Nervenfaserschicht.  Im  Bereich  des  Herdes  war  die  innere  Kömerschicht  in 
2  Blätter  getrennt,  zwischen  ihnen  Gewebe  vom  Charakter  der  plexiformen  Schicht, 
in  beiden  Kömerschichten,  besonders  der  äußeren,  fanden  sich  viele  Zellen  von  läng- 
licher Gestalt,  welche  den  noch  nicht  differenzierten  embryonalen  entsprachen.  Die 
Anschwellung  der  Nei-venfaserschicht  setzte  sich  aus  3  nicht  scharf  getrennten  Teilen 
zusammen,  die  aus  faseriger  Zwischensubstanz  und  zahlreichen  längsgestreckten  Zellen 
mit  verschieden  geformten  Kernen  bestanden.  Die  Fasern  w'aren  als  marklose  Nerven- 
fasern anzusehen.  Es  handelte  sich  also  im  wesentlichen  um  Heterotopien  und  un- 
vollständige Differenzierung  in  einer  der  Hauptsache  nach  normalen  Retina;  ein 
Analogon  bot  der  Befvmd  am  Gehii-n. 

Wehrli  sucht  den  Grund  für  die  Älißbildung  in  einer  „langdauernden  Kom- 
pression der  großen  Halsvenen  infolge  Abknickung  des  Kopfes"  bei  zu  geringer  Menge 
Fruchtwasser.  Er  wUl  eine  Keimesanomahe  ausschheßen,  weil  ein  völhg  normaler 
Zwilling  vorhanden  war.  Ich  kann  dem  nicht  zustimmen;  wenn  es  sich  um  zwei- 
eiige Zwillinge  handelte,  so  sehe  ich  für  jene  Annahme  keine  Schwierigkeit.  Waren 
doch  auch  bei  meinen  colobomatösen  Kaninchen  immer  nur  einzelne  Exemplare  eines 
^V^urfs  mit  der  Mißbildung  behaftet.  Jene  grob  mechanische  Erklärungsweise  halte 
ich  für  verfehlt,  sie  ist  zum  mmdesten  gänzlich  unbewiesen. 

Eine  „angeborene  Cy stenretina"  beschi-eibt  Heixe^),  der  Befund  kann 
hier  nicht  näher  erörtert  werden,  ebenso  eme  Eeihe  seltener  klinischer  Einzelbeobach- 
tungen, die  ausschließlich  ophthalmologisches  Interesse  haben  und  in  ihrer  Genese 
dunkel  süid. 

Markh altige  Fasern  der  Retina  erschehien  ophthalmoskopisch  als  weiße 
Flecke,  die  meist  auf  der  Papille  beginnen  und  m  die  Retina  ausstrahlen,  seltener 
isoliert  in  letzterer  auftreten.  Sie  sind  nicht  angeboren  ün  eigentlichen  Sinne,  da  die 
Nervenfasern  des  Opticus  beim  Neugeborenen  noch  keine  Markscheide  haben  und 
die  Ausbildung  derselben  vom  Zentrum  nach  der  Peripherie  zu  erfolgt;  auch  beim 
Kaninchen  fehlen  sie  noch  zur  Zeit  der  Geburt,  angeboren  ist  also  nur  die  Disposition. 

Anatomische  Untersuchungen  haben  gezeigt,  daß  die  Markscheiden  üinerhalb 
der  Lamina  cribrosa  fehlen  und  erst  wieder  peripher  davon  auftreten.  Eine  klinische 
Bedeutung  haben  sie  nicht,  doch  sollen  sie  relativ  häufig  bei  geistig  Minderwertigen 
zusammen  mit  andern  sog.  Degenerationszeichen  vorkommen.  Bei  einer  Reihe  von 
Tieren,  z.  B.  Kanmchen,  Hund,  sind  sie  regelmäßig  vorhanden. 

Umschriebene  lochartige  Defekte  in  der  Papille  wurden  von  ver- 
schiedenen Autoren  beobachtet.  Reis  hat  eine  zusammenfassende  Arbeit  über  das 
Thema  veröffentlicht.  In  den  meisten  Fällen  liegen  die  Gruben  im  temporalen  Teil 
der  Papille,  nur  zweimal  in  der  nasalen  Hälfte.  Ehie  anatomische  Untersuchung 
eines  typischen,  vorher  ophthalmoskopisch  diagnostizierten  Falles  hegt  nicht  vor. 
Reis  nimmt  an,  daß  es  sich  um  taschenförmige  Emlagenuigen  von  Netzhautgewebe 
in  Defekte  der  Lamina  cribrosa  handele,  wie  sie  anatomisch  von  ELScrrsiG ■'),  Bach*), 
CoATS^)  gleichzeitig  mit  andern  Mißbildungen  in  der  Gegend  des  Sehnei'venemtritts 
und  von  Axexfeld-Polatti  *)  m  einem  hochgradig  myopischen  Auge  gefunden 
wurden. 

Reis  möchte  die  Entstehung  durch  „abnormes  Einsprossen  der  Ränder  der 
sekundären  Augenblase  m  das  Kopfplattengewebe"  erklären. 

Randstäncüge  Totalexkavationen  der  Papille  wie  bei  Glaukom  hat  ScroiiDT- 
Eimpler')  als  angeborene  Anomalie  beobachtet.  Er  hält  sie  für  kongenital,  weil 
keine  Störung  von  Sehschärfe  und  Gesichtsfeld  vorlag  und  glaukomatöse  Symptome 
fehlten. 

Angeborene  Anomalien  der  Hornhaut. 

Das  sogenannte  Embryotoxon  stellt  eine  ringförmige  Trübung 
des  Hornhautrandes  dar,  welche  oben  und  unten  besonders  ausgebildet 
zu  sein  pflegt.    Sie  beruht  auf  einem  abnorm  weiten  Hinüberreichen 


1)  Heine,  Klinisches  und  Anatomisches  über  eine  bisher  unbekannte  Mißbil- 
dung des  Auges:  angeborene  Cvstenretina.    v.  Graefes  Arch.,  Bd.  LVIIl,  p.  38. 

2)  Reis,  Zeitschr.  f.  Augenheilk.,  Bd.  XIX,  p.  505. 

3)  Elschnig,  V.  Graefes  Arch.,  Bd.  LI  u.  LVI. 

4)  Bach,  ibid.,  Bd.  XLV. 

5)  CoATS,  Opr.  Hosp.  Rep.,  Vol.  XVII,  II. 

6)  PoLATTi,  Khn.  Mon.-Bl.,  Bd.  XLIV. 

7)  ScHMiDT-RiMPLER,  Glaukom  in  Graefe-Sämisch,  2.  Aufl. 
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des  episkleraleu  Gewebes  über  den  Limbus  und  findet  sich  entweder 
allein  oder  im  Verein  mit  anderen  Anomalien. 

Diffuse  Trübung  mit  Vaskularisation  der  Hornhaut 
kommt  beim  Mikrophthalmus  vor,  manchmal  unterscheidet  sich  dabei 
die  Cornea  in  ihrem  Aussehen  nicht  von  der  umgebenden  Sklera.  Da 
die  normale  Hornhaut  in  keinem  Stadium  vaskularisiert  ist,  so  könnte 
man  geneigt  sein,  einen  entzündlichen  Ursprung  der  Gefäßbildung 
zu  vermuten.  Da  sie  aber  im  Mikrophthalmus  vorkommt,  wo  sonst 
keine  Spur  von  entzündlichen  Veränderungen  vorliegt  und  jede  zellige 
Infiltration  in  der  Hornhaut  selbst  fehlt,  so  ist  es  wahrscheinlicher, 
daß  eine  abweichende  Diffenzierung  des  zwischen  Linse  und 
Ektoderm  eingedrungenen  Mesoderms  und  kein  Entzündungsprozeß 
vorliegt. 

Es  kommen  ferner  zungenförmige  Randtrübungen,  sowie  paren- 
chymatöse Trübungen  an  verschiedenen  Stellen  vor,  bei  denen  die 
Fluoresceinfärbung  eine  Endothelerkrankung  nachweist. 

Ferner  findet  mau  —  fast  immer  doppelseitig  — ■  eine  intensive 
parenchymatöse  grauweiße  Trübung  der  zentralen 
Teile,  während  die  Peripherie  frei  ist.  Der  getrübte  Bezirk  kann 
dabei  keratokonusartig  vorgewölbt,  die  Hornhaut  im  ganzen  vergrößert, 
der  Druck  erhöht  sein.  In  vielen  Fällen  tritt  eine  vom  Rand  her 
fortschreitende  Aufhellung  ein,  die  Trübung  kann  völlig  verschwinden. 
Als  Endausgang  kann  in  diesen  Fällen  eine  normal  große  und 
normal  gewölbte,  klare  oder  leicht  getrübte  Hornhaut  zurückbleiben 
oder  es  bleibt  eine  vergrößerte  klare  bezw.  getrübte  Cornea  ohne 
sonstige  Veränderungen  am  Auge  bestehen,  oder  endlich  kommt  es 
neben  der  Vergrößerung  und  Trübung  der  Cornea,  zu  dauernder 
Drucksteigerung,  abnormer  Tiefe  der  vorderen  Kammer,  Ex- 
kavation der  Papille,  also  zum  Bilde  des  Hydrophthalmus.  Es 
können  also  die  mit  dem  Namen  Megalacornea ,  Megalophthalmus^ 
Keratoglobus,  Hydrophthalmus  bezeichneten  Zustände  im  Anschluß 
an  jene  angeborene  Alfektion  der  Hornhauthinterfläche  entstehen, 
womit  aber  nicht  gesagt  sein  soll,  daß  dies  die  einzige  Entstehungs- 
art ist. 

Das  geschilderte  Krankheitsbild  fand  sich  öfters  bei  Geschwistern, 
gelegentlich  kamen  dabei  noch  andere  angeborene  Anomalien,  z.  B. 
Iriscolobom,  häufiger  das  Embryotoxon  vor. 

Einige  solche  Fälle  kamen  zur  anatomischen  Untersuchung: 
regelmäßig  fand  sich  ein  zentraler  Defekt  von  Endothel, 
Descemet  und  tiefsten  Hornhautschichten,  die  mittleren 
Teile  der  Hornhaut  waren  entweder  verdünnt  oder  im  Gegenteil 
durch  Quellung  stark  verdickt  und  zeigten  im  letzten  Falle  eine 
enorme  Wucherung  der  fixen  Hornhautzellen,  Fehlen  der  Bowman- 
schen  Membran  und  Ersatz  derselben  durch  kernreiches  Bindegewebe, 
ferner  deutliche  Iritis  und  eine  als  Nekrose  gedeutete  Beschaffenheit 
der  hintersten  Parenchymschichten ;  in  anderen  Fällen  fehlten  diese 
Erscheinungen.  Die  Hornhautlamellen  zeigten  am  Rande  des  Defektes 
eigentümliche  schleifenartige  Umbiegungen  nach  rückwärts.  Mehrmals 
fand  sich  eine  ringförmige  vordere  Synechie,  an  welcher  auch  einmal 
der  Sphinkter  teilnahm.  Der  ScHLEMMsche  Plexus  fehlte  vollständig 
oder  teilweise,  die  vordere  Kammer  war  vertieft,  einmal  bestand  be- 
ginnende glaukomatöse  Exkavation.  Das  fötale  Ligam.  pectinatum 
persistierte  in  einigen  Fällen. 
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Während  ich')  das  geschilderte  Bild  als  das  Ergebnis  einer  m  der  späteren 
Fötalzeit  einsetzenden  Erkrankung  der  Hornhauthinterfläche  gedeutet  habe  (Ulcus 
internum),  betrachtet  es  Peters  ^)  als  eine  in  früher  Entwicklimgsperiode  entstandene 
Mißbildung.  Ich  halte  die  Frage  noch  nicht  für-  vöUig  entschieden,  kann  aber  hier 
das  Für  und  Wider  nicht  näher  darlegen  und  verweise  auf  die  Monographie  von 
Petees. 

Liegt  eine  Mißbildung  vor,  so  ist  es  eine  Defektbildimg,  deren  formale  Genese 
wir  nicht  näher  erklären  können und  mr  müssen  annehmen,  daß  sich  auf  der 
Gnindlage  derselben  eine  sekiuidäre  entzündliche  Erkrankimg  entwickeln  kann,  die 
in  meinem  Falle  an  Hornhaut  und  Iris  zweifellos  bestand.  Ist  es  eine  prünäre  Er- 
krankung im  engeren  Sinne,  so  müssen  wir  zugeben,  daß  wir  über  das  Wesen  der- 
selben zur  Zeit  nichts  aussagen  können. 

Angeborene  adhärente  und  nicht  adhärente  Leu- 
kome,  sowie  Hornhautstaphylome  sind  klinisch  und  ana- 
tomisch in  einer  ganzen  Anzahl  von  Fällen  beobachtet  worden.  Die 
anatomischen  Befunde  stimmen  im  allgemeinen  mit  den  im  extra- 
uterinen Leben  erworbenen  Staphylomen  überein.  Manchmal  ging 
aus  einem  angeborenen  Leukom  in  den  ersten  Monaten  ein  Staphylom 
hervor. 

Da  die  meisten  erworbenen  Stapliylome  als  Folgezustände  per- 
forierender Hornhautgeschwüre  entstehen,  war  man  geneigt,  auch  bei 
den  angeborenen  die  gleiche  Aetiologie  anzunehmen.  Es  läßt  sich 
aber  nicht  verkennen,  daß  die  Annahme  einer  intrauterinen  Infektion 
der  Hornhautoberfläche  durch  Eitererreger  sehr  unwahrscheinlich  ist 
und  man  hat  bisher  noch  kein  sicher  intrauterin  entstandenes  eiteriges 
Hornhautgeschwür  beobachtet,  natürlich  muß  sich  eine  intra  partum 
erfolgte  gonorrhoische  Infektion  ausschließen  lassen.  Die  anatomischen 
Untersuchungen  haben  aber  gezeigt,  daß  eine  Ektasierung  und  selbst 
Perforation  der  Hornhaut  durch  Erkrankung  von  der  Hinterfläche 
aus  entstehen  kann,  ohne  daß  dabei  eine  eiterige  Entzündung  not- 
wendig ist.  Solche  Fälle  wären  dann  durch  die  Annahme  einer 
endogenen  intrauterinen  Entzündung  zu  erklären.  Peters  will 
auch  die  angeborenen  Stapliylome  so  deuten,  daß  die  Hornhaut  an 
einer  durch  angeborene  Defektbildung  abnorm  dünnen  Stelle  ektatisch 
wird  oder  gar  platzt  und  möchte  die  Mitwirkung  einer  Entzündung 
ausschließen.  Ich  glaube  nicht,  daß  die  anatomischen  Befunde  so 
ausreichend  erklärt  werden  können.  Sollte  sich  die  Annahme  von 
Peters,  daß  eine  primäre  (nicht  entzündliche)  Defektbildung  in  allen 
diesen  Fällen  vorliegt,  bestätigen,  so  könnte  man  sich  vorstellen,  daß 
dadurch  ein  Locus  minoris  resistentiae  gegeben  wäre,  der  die  Lokalisation 
einer  sekundären  Entzündung  begünstigt.  Es  wird  diesen  Fragen, 
die  mir  noch  nicht  gelöst  zu  sein  scheinen,  weitere  Aufmerksamkeit 
zuzuwenden  sein. 

Megalocornea,  Megalophthalmus,  Hydrophthalmus  congenitus. 

Da  eine  Vergrößerung  der  Cornea  ohne  gleichzeitige  Ausdehnung 
zum  mindesten  des  vorderen  Bulbusabschnittes  nicht  vorkommen  kann, 
so  besteht  zwischen  Megalocornea  und  Megalophthalmus  kein  prin- 
zipieller Unterschied.    Von  dem  Hydrophthalmus  sind  sie  darin  ver- 

1)  V.  Hippel,  Das  Geschwür  der  Hornhauthinterfläche  (Ulc.  mt.  Corneae).  Fest- 
schrift f.  Geh.-E.  V.  Hippel.   Halle  (Marhold)  1900. 

2)  Peters,  Klin.  Mon.-BL,  Bd.  XLIV  u.  XLVI. 

3)  Ich  betone  dies,  da  ich  die  von  Peters  versuchte  Erklärung  der  formalen 
Genese  nicht  für  anwendbar  halte. 
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schieden,  daß  bei  diesem  Drucksteigerung  und  Exkavation  der  Papille, 
sowie  im  allgemeinen  progressive  Verschlechterung  des  Sehvermögens 
besteht,  während  diese  Symptome  dort  fehlen.  Es  ist  aber  für  ge- 
wisse Fälle  durch  die  verschiedene  Verlaufsweise  an  beiden  Augen 
zu  beweisen,  daß  der  Megalophthalmus  als  abortive  Form  des  Krank- 
heitsprozesses zu  betrachten  ist,  der  in  schweren  Fällen  zum  Hydroph- 
thalmus  führt.  Er  stellt  keinen  angeborenen  Riesenwuchs  dar.  Der 
Hydrophthalmus  ist  das  Glaukom  des  Kindesalters  und 
würde  hier  gar  nicht  zur  Besprechung  gelangen,  wenn  es  nicht  neuer- 


Fig.  20.  Persistierendes  fötales  Ligamentum  pectinatum  bei  beginnendem 
Hydrophthabiius  congenitns.    (Präparat  des  Verfassers.) 

dings  überzeugend  nachgewiesen  wäre,  daß  angeborene  An  o malie n 
des  Kammer  Winkels,  welche  die  normale  Filtration  be- 
einträchtigen, zum  mindesten  in  einem  Teil  der  Fälle 
die  Grundlage  jenes  Leidens  bilden. 

Als  solche  sind  zu  nennen:  Persistenz  des  fötalen  Ligamentum 
pectinatum,  völliges  oder  teilweises  Fehlen  des  ScHLEMMschen  Sinus 
oder  abnorm  weit  vom  Kammerlumen  entfernte  Lage  desselben, 
Fehlen  oder  mangelhafte  Entwicklung  des  sogenannten  Skleralsporns, 
starke  Verdichtung  des  sklerocornealen  Balkenwerks.  Diese  sämtlichen 
Befunde,  von  denen  höchstens  der  letzte  als  sekundär  gedeutet  werden 
könnte,  müssen  zweifellos  im  Sinne  der  Erschwerung  der  Flüssig- 
keitsabsonderung im  Kammerwinkel  wirken  und  damit  die  Entstehung 
von  Drucksteigerung  begünstigen.  Die  Dehnbarkeit  der  Hüllen  des 
kindlichen  Auges  bringt  es  mit  sich,  daß  eine  Vergrößerung  des 
ganzen  Auges  eintritt,  während  im  Auge  des  Erwachsenen  der  vor- 
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dere  Bulbusabschnitt  im  allgemeinen  nicht  ektatisch  wird.  Mit  der 
Drucksteigerung  stellen  sich  auch  entzündliche  Veränderungen  ein. 

Nach  dieser  besonders  von  Reis  und  Seefelder  2)  vertretenen 
Anschauung,  der  ich  mich  durchaus  anschließe,  würde  also  die  an- 
geborene Entwicklungsstörung  die  Grundlage  eines 
schweren,  meist  mit  entzündlichen  Veränderungen  ein- 
hergehenden intraokularen  Krankheitsprozesses  sein.  Es 
ist  wichtig  dies  zu  betonen,  weil  die  umgekehrte  Auffassung  —  Ent- 
stehung der  Mißbildung  durch  einen  vorausgehenden  Entzündungs- 
oder Erkrankungsprozeß  —  früher  die  näherliegende  schien. 

Nur  etwa  in  der  Hälfte  der  Fälle  ist  der  Hydrophthalmus  bereits 
bei  der  Geburt  erkennbar,  der  Zusatz  „congenitus"  ist  also  nur  in- 
sofern korrekt,  als  die  Anlage  wahrscheinlich  meistens  angeboren  ist. 

Gleichzeitig  mit  Hydrophthalmus  ist  eine  Anzahl  anderer  an- 
geborener Anomalien  beobachtet  worden:  Colobom,  Linsenektopie, 
Gliom,  ferner  das  Raukenneurom  der  Orbita  und  des  Gesichts  sowie 
angeborene  Hauthypertrophie.  Die  Bedeutung  der  Erblichkeit  tritt 
in  manchen  Fällen  sehr  autfallend  hervor,  die  Zahl  der  Fälle,  in  denen 
sich  in  dieser  Richtung  nichts  ermitteln  läßt,  ist  aber  immerhin 
recht  groß. 

Angeborene  Veränderungen  der  Sklera.  Eine  abnorm  geringe  Dicke 
(bis  ^3  der  Norm)  der  ganzen  Sklera  oder  eines  Teils  derselben  mirde  in  einigen 
Fällen  beschrieben.  Das  Durchschimmern  des  Pigments  bedingt  es,  daß  der  Aug- 
apfel bläidich  aussieht.  Peters^)  wies  die  Erblichkeit  dieser  Anomalie  in  4  Gene- 
rationen nach.  Es  ist  möglich,  daß  eine  angeborene  und  vererbbare  Unterentmck- 
limg  der  Sklera  Grundlage  der  Disposition  zur  Myopie  ist. 

Anomalien  der  Pigmentierung. 

Albinismus.  Der  Pigmentmangel  kann  ein  vollständiger  sein 
und  sich  auf  alle  Teile  des  Auges  sowie  auf  Cilien  und  Brauen  er- 
strecken, oder  er  ist  ein  unvollständiger,  indem  die  Pigmentieruug 
sehr  schwach  ist  oder  endlich  ein  partieller,  indem  z.  B.  nur  in  dem 
Uvealtractus  das  Pigment  fehlt,  im  äußeren  Blatt  der  Augenblase 
dagegen  vorhanden  ist. 

Lichtscheu,  Nystagmus  und  Schwachsichtigkeit  sind  regelmäßige 
Symptome. 

Gewöhnlich  zeigen  auch  die  Haare  völligen  Pigmentmangel,  doch 
wurden  auch  Leute  mit  typisch  albinotischen  Augen,  aber  blondem 
oder  rotem  Haar  gesehen,  in  einem  Falle  waren  die  Haare  weiß  und 
wurden  zur  Zeit  der  Pubertät  braun,  während  an  den  Augen  keine 
Veränderung  eintrat. 

Bei  Hunden  und  Katzen  wurde  gleichzeitig  mit  dem  Pigment- 
mangel der  Chorioidea  Fehlen  des  Tapetum  ophthalmoskopisch  und 
anatomisch  festgestellt.  Mit  dem  Albinismus  fand  sich  bei  Tieren 
öfters  Taubheit,  dabei  bestand  Pigmentmangel  in  den  Zellen  des  peri- 
lymphatischen Raumes. 

In  einem  Falle  von  reinem  Mikrophthalmus  wurde  die  Aderhaut 
pigmentlos  gefunden  und  der  Zellreichtum  der  Gewebe  entsprach  dem 
Typus  des  Neugeborenen.    In  dem  Auge  eines  albinotischen  Herero 


1)  Eeis,  V.  Geaefes  Archiv,  Bd.  LX,  1. 

2)  Seefelder,  ibid.,  Bd.  LXIII. 

3)  1.  c. 
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fand  Fritsch  Fehlen  der  Fovea  centralis,  die  durch  eine  Area  cen- 
tralis vertreten  war. 

Erbliche  Einflüsse  treten  beim  Albinismus  des  Menschen  nicht 
besonders  aulfällig  hervor,  aber  die  Tatsache,  daß  es  bei  Tieren  albi- 
notische Rassen  gibt,  läßt  doch  die  Bedeutung  der  Heredität  zweifel- 
los erscheinen. 

Da  die  Pigmentierung  der  Augenblase  bereits  in  sehr  frühem 
Stadium  erfolgt,  so  muß  sich  auch  die  Störung,  die  zum  Albinismus 
führt,  entsprechend  zeitig  geltend  machen.  Ueber  das  Wesen  der- 
selben kann  nichts  Näheres  ausgesagt  werden. 

Heterochromie  der  Iris.  Man  findet  hierbei  entweder  die 
Regenbogenhaut  beider  Augen  verschieden  gefärbt,  die  eine  braun, 
die  andere  bläulich,  oder  diese  Farbendifferenz  findet  sich  an  der  Iris 
desselben  Auges  (einseitig  oder  doppelseitig).  Es  ist  nun  eine  jetzt 
genügend  sichergestellte  Tatsache,  daß  häufig  das  Auge  mit  der 
hellen  Iris  in  einem  frühen  Lebensalter  des  Patienten  an  Katarakt 
und  Cyclitis  mit  feinen  Beschlägen  der  Hornhaut  erkrankt,  während 
das  stärker  pigmentierte  gesund  bleibt.  Die  anatomischen  Unter- 
suchungen der  exzidierten  Irisstücke  durch  Fuchs  ergaben,  daß  es 
sich  in  der  Hauptsache  um  Verschwinden  des  normalen  Zellnetzes 
und  Ersatz  desselben  durch  zahlreiche  Kerne  und  um  Neubildung 
fibrillären  Bindegewebes  handelt. 

Weill^)  sowie  Fuchs  haben  angenommen,  daß  die  gleiche 
Krankheitsursache  zuerst  zur  Störung  in  der  normalen  Pigmentierung 
der  Iris,  später  zur  Erkrankung  von  Iris  und  Ciliarkörper  und  end- 
lich zu  Katarakt  führe,  und  daß  der  Prozeß  möglicherweise  bereits 
im  fötalen  Leben  einsetzt.  Es  ist  natürlich  schwer,  hierüber  Sicher- 
heit zu  erlangen,  da  die  Iris  beim  Neugeborenen  so  gut  wie  aus- 
nahmslos bläulich  aussieht.  Jedenfalls  ist  es  durchaus  nicht  bewiesen, 
daß  man  die  Heterochromie,  wie  es  manche  wollen,  als  partiellen 
Albinismus  auffassen  darf. 

Melanosis.  Der  normale  Pigmentgehalt  ist  in  allen  Teilen  des 
Auges  individuell  äußerst  verschieden,  die  Sklera  kann  der  Pigment- 
zellen gänzlich  ermangeln,  in  anderen  sehr  reich  daran  sein ;  hier 
kommen  auch  Rasseneigentümlichkeiten  in  Betracht.  Die  Lamina 
cribrosa  ist  bei  vielen  Tieren  regelmäßig  intensiv  pigmentiert,  beim 
Menschen  finden  sich  nur  selten  einige  pigmentierte  Zellen. 

Die  eigentlich  pathologischen  Pigmentierungen  treten  an  der 
Sklera,  Conjunctiva,  Iris  und  Chorioidea  in  Gestalt  umschriebener 
Flecken  auf,  deren  klinische  Bedeutung  darin  liegt,  daß  melanotische 
Tumoren  von  hier  ihren  Ausgang  nehmen  können.  Wenn  man  diese 
Fälle  mit  Recht  zu  den  kongenitalen  Anomalien  zählt,  so  ist  doch 
zu  betonen,  daß  sicher  oft  nur  die  Anlage  angeboren  ist,  da  die 
Pigmententwicklung  in  den  mesodermalen  Teilen  des  Auges  zur  Zeit 
der  Geburt  noch  eine  ganz  unvollständige  ist. 

Pigmentierungen  der  Selmervenscheibe  sind  mehrfach  beschrieben, 
wobei  aber  auch  Verwechslungen  mit  grubigen  Vertiefungen,  die  durch 
den  schattenwerfenden  Rand  dunkel  aussahen,  vorgekommen  sind. 
Bei  den  echten  Pigmentierungen,  sofern  sie  sicher  angeboren  sind, 
könnte  es  sich  um  Pigmentierung  des  Stützgewebes,  besonders  der 


1)  Weill,  Zeitschr.  f.  Augenheilk.,  Bd.  XI,  p.  165. 

2)  Fuchs,  ibid.,  Bd.  XV,  p.  191. 
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Lamina  cribrosa  oder  um  Einsprengung  von  Pigmentepithelzelleninseln 
in  den  Sehnerv  handeln.  Beides  ist  anatomisch  festgestellt.  Ob  die 
gefundenen  Pigmentepithelzellen  einer  abnormen  Differenzierung  der 
Zellen  des  Augenblasenstiels  oder  einer  Verlagerung  von  Elementen 
des  äußeren  Blattes  der  Augenblase  ihre  Entstehung  verdanken,  ist 
noch  zweifelhaft. 

Als  Melanose  der  Cornea  ist  eine  bräunliche  Pigmentierung  der 
tiefsten  Lagen  beschrieben  worden,  die  bereits  unter  Membr.  pup. 
persistens  kurz  besprochen  wurde. 

Angeborene  Anomalien  der  Tränenwege. 

Am  tränenableitenden  Apparat  sind  folgende  Anomalien  beobachtet 
worden:  Atresie  der  Tränenpunkte  bei  Vorhandensein  und  normaler 
Durchgängigkeit  der  Röhrchen.  Fehlen  aller  oder  einzelner  Tränen- 
punkte bei  Vorhandensein  oder  Fehlen  der  Kanälchen ;  überzählige 
Tränenpunkte  und  Röhrchen,  ein  offener  Spalt  an  Stelle  des  unteren 
Röhrchens,  angeborene  Tränensackfisteln,  Maugel  des  Tränensacks  bei 
gleichzeitiger  Defektbildung  der  betreffenden  Nasenhälfte.  Eine  an- 
geborene „Tränensackblennorrhöe"  wird  ziemlich  häufig  beobachtet, 
die  übrigen  angeführten  Anomalien  sind  recht  seltene  Befunde. 

Die  angeborene  Träuensackeiterung  unterscheidet  sich  von  den 
extrauterin  erworbenen,  wie  besonders  Peters  betont,  dadurch,  daß 
der  Eiter  steril  ^)  ist  und  daß  es  in  den  meisten  Fällen  gelingt,  durch 
Kompression  des  Sackes  oder  einmalige  Sondierung  rasche  Heilung 
zu  erzielen.  Es  handelt  sich  hier  um  Sekretretention,  welche  dadurch 
bedingt  wird,  daß  an  dem  nasalen  Ende  des  Tränenschlauchs  ein 
häutiger  Verschluß  besteht;  derselbe  ist  die  Folge  unterbliebener  Ka- 
nalisierung der  soliden  Anlage  des  Tränenschlauchs.  Unter  Zugrunde- 
legung dieser  Auffassung,  die  mir  durch  die  Tatsachen  gut  gestützt 
erscheint,  wäre  die  Tränensackblennorrhöe  der  Neugeborenen  als  eine 
Erkrankung  auf  Grund  einer  Bildungsanomalie  anzusehen,  es  läge 
also  eine  ähnliche  Beziehung  vor  wie  z.  B.  beim  Hydrophtlialmus. 

Bei  den  übrigen  aufgeführten  Anomalien  liegt,  soweit  es  im  ein- 
zelnen Falle  genügend  sichergestellt  werden  kann,  daß  es  sich  wirklich 
um  einen  angeborenen  Zustand  handelt,  kein  Grund  mehr  vor,  Folgen 
intrauteriner  Entzündungen  anzunehmen,  die  ja  auch  nur  einen  Teil 
jener  Fälle  verständlich  machen  könnten,  sondern  es  handelt  sich  wohl 
sicher  um  Bildungsanomalien,  deren  formale  Genese  aus  der  Ent- 
wicklung der  Tränenwege  genügend  verständlich  gemacht  werden  kann. 
Die  Fisteln  wären  durch  Unterbleiben  der  Abschnürung  aber  Eintreten 
der  Kanalisation  des  soliden  Epithelstrangs,  welcher  die  erste  Anlage 
des  Tränenschlauchs  darstellt,  zu  erklären,  die  überzähligen  Röhrchen 
als  abnorme  Sprossenbildungen.  In  exzidierten  Fisteln  bestand  die 
unterste  Epithellage  aus  Zylinderzellen,  die  innerste  aus  kubischen  aber 
nicht  verhornten  Epithelien,  in  einem  anderen  Falle  wurden  dicke 
Pflasterepithelien  mit  Verhornung  und  zahlreichen  Haarfollikeln  ge- 
funden. 

Die  Möglichkeit,  daß  es  auch  durch  echte  infektiöse  Darcyocystitis 
im  intrauterinen  Leben  einmal  zu  einer  Fistelbildung  kommen  kann. 


1)  Nach  der  Geburt  kann  eine  sekundäre  Infektion  erfolgen. 
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soll  nicht  in  Abrede  gestellt  werden,  es  wird  aber  im  einzelneu  Falle 
einer  sorgfältigen  Kritik  bedürfen,  ehe  man  diese  Diagnose  stellt. 

Als  bisher  noch  nirgends  beschriebene  Anomalie  teilt  mir  Weencke- Odessa 
brieflich  folgende  Beobachtimg  mit : 

All  Stelle  des  Tränensacks  findet  sich  rechts  eine  tiefe  OefFniing,  die  mit  Schleim- 
haut ansgekleidet  ist.  Tränenpnnkte  fehlen.  Die  Lider  gehen  im  inneren  Winkel  in 
Falten  über,  die  sich  in  jene  Grube  fortsetzen.  Die  Oeffnung  führt  in  einen  normal 
gerichteten  und  normal  weiten  Tränennasengang,  durch  den  der  Pat.  bei  zugehaltenem 
Mund  und  Nase  atmen  und  andererseits  Zigarettenrauch  ausblasen  kann.  Die  Ano- 
mahe  ist  angeboren  und  kann  nach  Weencke  wohl  nur  als  ein  Offenbleiben  der 
Tränenrinne  aufgefaßt  werden. 

Angeborene  Anomalien  der  Linse. 

Das  Colobom  der  Linse  hat  bereits  Erwähnung  gefunden. 
Wenn  die  Einkerbung  des  Randes  an  atypischer  Stelle  sitzt  und  die 
einzige  Anomalie  darstellt,  kann  die  Unterscheidung  von  erworbenem 
Colobom  Schwierigkeiten  machen.  Einzelheiten  haben  rein  ophthal- 
mologisches Interesse. 


Fig.  21.  Sagittcil  um  den  unteren  Linsenrand,  verlaufender  Kapsclstar.  Ab- 
norme Anordnung  der  Linsenfasern.    (Präparat  des  Verfassers.) 


Beim  typischen  Colobom,  besonders  wenn  es  mit  Mikr- 
ophthalmus kombiniert  war.  wurde  eine  um  den  unteren  Rand  der 
Linse  in  sagittaler  Richtung  verlaufende  Leiste  gewucherter  Kapsel- 
epithelien.  ferner  eine  auf  die  normale  Richtung  ungefähr  senkrechte 
Verlaufsweise  der  Linsenfasern  in  der  unteren  Linsenhälfte  gefunden, 
dazu  kam  in  einem  Falle  ein  typischer  Ringwulst.  Letztere  Ano- 
malie ist  deshalb  von  besonderem  Interesse,  weil  sie 
bei  den  Säugetieren  normalerweise  nicht  vorkommt 
und  deshalb  auf  phylogenetische  Beziehungen  hinweist. 
Beim  Mikrophthalmus  wird  sehr  häufig  kataraktöser  Zerfall  der 
Linsensubstanz  beobachtet,  der  in  der  Gegend  des  hinteren  Poles  be- 
ginnen und  nach  vorne  fortschreiten  kann,  wobei  schließlich  ausge- 
dehnte Verflüssigung  der  Linse  eintritt.  Durch  Resorption  der  Zer- 
fallsniassen  kann  es  dahin  kommen,  daß  nur  die  Kapselblätter  übrig 
bleiben.    Nicht  selten  ist  dabei  der  Kapselstar. 


Katarakt.  Lenticonus. 
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In  einigen  Fällen,  wo  der  Beginn  dieser  Startrübung  anatomisch 
studiert  werden  konnte,  waren  die  zentralen,  also  ältesten  Teile  der 
Linse  normal,  was  mit  Rücksicht  auf  die  später  zu  besprechende 
Theorie  von  Hess  von  Wichtigkeit  ist. 


Fig.  22.  Ringwulst  der  Linse  (mikrophthalmisches  Auge  eines  neugeborenen 
Kaninchens).    (Präparat  des  Verfassers.) 


Die  Ursache  für  die  so  häufige  Kataraktbildung  bei  Mikrophthalmus 
dürfte  in  den  mesodermalen,  die  gefäßhaltige  Linsenkapsel  einschließenden 
Gewebszügen  zu  erblicken  sein ;  man  muß  sich  wohl  vorstellen,  daß 
dieselben  die  normale  Ernährung  der  Linse  beeinträchtigen. 

Lenticonus.  Diese  bei  Mensch  und  Tieren  (Kaninchen,  Schwein) 
vorkommende  Mißbildung  findet  sich  viel  häufiger  an  der  Hinterfläclie 
(L.  posterior)  als  an  der  Vorderfläche  (L.  ant.)  der  Linse  und  besteht, 
wie  der  Name  sagt,  in  einer  konischen  Vorwölbung  der  betreffenden 
Fläche,  wobei  die  Linse  klar  sein  kann;  häufiger  besteht  gleichzeitig 
hintere  Polarkatarakt.  Die  Anomalie  bedingt  gewisse  Störungen  in 
der  Lichtbrechung,  die  hier  nicht  weiter  erörtert  werden  können. 
Anatomisch  findet  man  so  gut  wie  regelmäßig  eine  Ruptur  der 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  4 
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hinteren  Kapsel,  durch  welche  Linsensubstanz  nach  dem  Glas- 
körper zu  ausgetreten  ist;  dieselbe  kann  sich  dann  auf  der  hinteren 
Linsenfläche  nach  dem  Ciliarkörper  hin  verbreiten,  so  daß  der  Lenti- 
conus  exzentrisch  sitzt.  Der  Kern  der  Linse  liegt  hei  dieser  Anomalie 
oft  abnorm  weit  nach  hinten. 


Fig.  23.  Katarakt  mit  ausgiebiger  Verflüssigung  und  Eesorption  der  Liiise, 
Kapselnarbe  am  hinteren  Pol.    (Präparat  des  Verfassers.) 


Mit  großer  Wahrscheinlichkeit  ist  anzunehmen,  daß  die  Zerreißung 
der  hinteren  Kapsel  in  einer  Anzahl  der  Fälle  durch  Zug  einer  per- 
sistierenden A.  hyaloidea  zustande  kommt,  doch  mögen  nach  Hess, 


Fig.  24.    Exzentrischer  Lenticonus  posterior.    (Präparat  des  Verfassers.) 

der  die  wichtigsten  Untersuchungen  auf  diesem  Gebiet  angestellt  hat, 
auch  andere  Gründe  in  Betracht  kommen.  So  bringt  er  den  in 
Fig.  25  wiedergegebenen  Befund  bei  einem  150  Stunden  alten  Hühner- 
embryo  mit  der  Anomalie  in  Verbindung. 

Fötale  Rupturen  der  hinteren  Kapsel  werden  auch  ohne  Lenti- 
conus beobachtet;  so  konnte  ich  dieselben  mit  mehr  oder  weniger 
großer  Sicherheit  an  den  6  Augen  von  3  Kaninchen  desselben  Wurfes 
nachweisen,  von  denen  nur  eins  Lenticonus  hatte. 

Einen  Lentiglobus  anterior  beschrieben  Seefelder  und 
Wolfrum  i)  bei  einem  4-monatlichen  Foetus :  es  bestand  eine  Vor- 


1)  Seefelder  und  Wolfbiim:,  v.  Geaefes  Archiv,  Bd.  LXV. 


Ektopie  der  Linse.    Angeborene  Stare. 
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Wölbung  der  Kapsel  am  vorderen  Pol,  der  Raum  zwischen  normaler 
Linse  und  gleichfalls  normaler  Kapsel  war  von  einer  feinkörnigen 
Masse  eingenommen ,  die  Hornhaut  war  hinten  leicht  eingedrückt, 
zeigte  aber  keinen  Substanzverlust. 

Ektopie  der  Linse  kommt  als  angeborene  Anomalie  mit  und 
ohne  gleichzeitige  Korektopie,  ferner  bei  Irismangel,  sowie  bei  Mikr- 
ophthalmus vor  (siehe  diese),  ist  meist  doppelseitig,  die  Verschiebung 
ptiegt  ungefähr  symmetrisch  zu  sein,  und  zwar  auffallend  oft  nach 
oben.  Dabei  ist  die  Linse  häufiger 
klar  als  getrübt  und  manchmal 
abnorm  klein.  Sehr  auffallend  ist 
bei  dieser  Mißbildung  die  Häufig- 
keit der  Vererbung.  Die  wahr- 
scheinlichste Erklärung  der  formalen 
Genese  wurde  bereits  bei  der  Kor- 
ektopie erwähnt. 

Während  es  bei  den  bisher 
beschriebenen  Anomalien  keinem 
Zweifel  unterliegt,  daß  sie  den  Ent- 
wicklungsfehlern zuzurechnen  sind, 
ist  dies  weniger  sicher  von  einer 
Anzahl  angeborener  Starformen,  bei 
denen  auch  mit  der  Möglichkeit  zu 
rechnen  ist,  daß  sie  in  das  Gebiet 


Fig.  25.    Entwicklungsstörung  in  der  Linse  eines  Hütnerembryos  (nach  Hess). 

der  Pathologie  im  engeren  Sinne  gehören.  Es  sind  dies  ein  Teil  der 
Fälle  von  Schichtstar,  der  Zentralstar,  Spindelstar,  gewisse  Total- 
stare, sowie  eine  Anzahl  vorderer  und  hinterer  Kapselstare. 

Der  Schichtstar,  dessen  klinische  Eigentümhchkeiten  ich  übergehen  muß,  ist 
anatomisch  charakterisiert  durch  eine  regelmäßige  Zone  massenhafter,  stärker  hcht- 
brechender  Tröpfchen,  welche  wohl  zwischen,  nicht  in  den  Fasern  liegen  und  die 
Trübung  verursachen.  Die  gleichen  Gebilde,  nur  in  geringerer  Zahl,  finden  sich 
dabei  auch  im  Kern. 

Beim  Zentralstar  durchsetzen  solche  Tröpfchen  in  großer  Menge  den  ganzen 
Kern  oder  es  kommt  in  demselben  zu  stärkerem  Zerfall.  Dabei  ist  der  ganze  Kern 
nicht  selten  auffallend  weit  nach  hinten  gelegen,  so  daß  er  an  die  hintere  Kapsel 
angrenzt. 

Beim  SpLndelstar  schheßt  sich  an  die  zentrale  Trübung  eine  zum  vorderen  und 
hinteren  Pol  ziehende  schlauchförmige  an. 
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Gemeinsam  ist  diesen  sämtlichen  Formen,  daß  die  an  die  Trübungszone 
grenzenden  peripheren  Linsenschichten  normale  Beschafienheit  oder  nur  einzelne 
umschriebene  Trübungen  zeigen. 

Diese  verschiedenen  ötare  sind  im  allgemeinen  als  stationäre  anzusehen,  es 
kommt  aber  vor,  daß  die  Trübungen  im  Laufe  des  Lebens  wesentlich  an  Intensität 
zunehmen  und  dadurch  eventuell  erst  Behstörung  verursachen. 

Beim  angeborenen  Totalstar  wurde  ein  anatomischer  Befund  erhoben, 
der  als  weit  vorgeschrittener  Schichtstar  gedeutet  werden  konnte  [Hess^)],  indem 
eine  kataraktös  zerfallene  CorticaUs  eine  schichtstarartige  Zone  umgab.  Andererseits 
kann  der  Totalstar  nahe  Beziehungen  zum  Zentralstar  zeigen  (Befunde  des  Verfassers 
an  Kaninchenlinsen),  die  zerfallenen  Linsenmassen  können  weitgehender  Verflüssigung 
und  Resorption  anheimfallen,  so  daß  schließüch  eine  sogenannte  Cataracta  membranacea 
entsteht.  Innerhalb  der  Zerfallsmassen  kommt  es  oft  zu  ausgiebiger  Kalkablagerung. 
Große  Kapselstare,  in  denen  gleichfalls  Kalk  deponiert  wird,  komplizieren  das  Bild. 
Die  Form  derselben  ist  recht  mannigfaltig,  gemeinsam  ist  allen  die  Entstehung  aus 
dem  Kapselepithel. 

Der  Polarstar  ist  ein  umschriebener,  meist  kreisrunder  Kapselstar,  der  für  sich 
allein  wie  auch  zusammen  mit  den  geschilderteii  Formen  vorkommt. 

Die  hintere  Polarkatarakt  besteht  aus  einer  Zellwucherung  mnerhalb  der  Lmsen- 
kapsel.  Das  klinische  Bild  kann  das  gleiche  sein  bei  einer  der  Außenfläche  der 
Kapsel  am  hinteren  Pol  anliegenden  Trübung,  die,  wenn  angeboren,  wohl  auf  Reste 
der  Gefäßkapsel  zurückzuführen  ist. 

Ich  habe  die  klinischen  und  anatomischen  Eigentümlichkeiten 
dieser  Stare  absichtlich  mit  äußerster  Kürze  und  mit  Uebergehung 
aller  Einzelheiten  dargestellt,  weil  für  die  Mißbildungslehre  in  der 
Hauptsache  nur  die  Punkte  von  Bedeutung  sind,  die  sich  auf  die 
Genese  beziehen. 

Hier  sind  folgende  Tatsachen  anzuführen:  1)  Vererbung  ist 
bei  den  angeborenen  Staren  auffallend  oft  nachweisbar, 
wobei  die  Form  der  Trübung  (Schicht-,  Zentral-,  Totalstar)  wechselt. 

2)  Besonders  beim  Schichtstar,  aber  auch  bei  den  anderen  Formen 
ist  Rhachitis  überaus  häufig  (bei  Schichtstar  ca.  80  Proz.);  ferner 

3)  eine  charakteristische  Zahnmißbildung,  von  der  die  einen  an- 
nehmen, daß  sie  durch  die  Rhachitis  bedingt  ist,  während  andere 
dies  für  sehr  zweifelhaft  halten.  Endlich  4)  sind  Krämpfe  bei 
Schichtstar  sehr  häufig,  deren  Wesen  noch  nicht  genügend  feststeht. 
Einige  Autoren  sind  geneigt,  sie  auf  Tetanie  zurückzuführen,  be- 
sonders mit  Rücksicht  auf  die  Tatsache,  daß  bei  Erwachsenen  eine 
nahe  Beziehung  zwischen  Tetanie  und  Katarakt  sichergestellt  er- 
scheint. 

Die  große  Schwierigkeit,  zu  einer  befriedigenden 
Erklärung  des  Schichtstars  und  der  ihm  nahe  ver- 
wandten Formen  zu  gelangen,  liegt  darin,  daß  jede 
Theorie  auf  die  intrauterin  sowie  post  partum  mög- 
liche Entwicklung,  auf  die  zweifellos  in  irgendeiner 
Weise  vorhandene  Beziehung  zur  Rhachitis,  eventuell 
zur  Tetanie,  sowie  auf  die  eminente  Bedeutung  der 
Heredität  Rücksicht  nehmen  muß 2). 

Die  verschiedene  Entstehungszeit  bietet  die  geringste  Schwierig- 
keit: Schichtstarartige  Trübungen,  die  im  vorgerückten  Lebensalter 
entstehen,  können  als  eine  klinisch  und  anatomisch  ähnliche,  aber 
genetisch  von  den  angeborenen  verschiedene  Erkrankung  angesehen 


1)  Hess,  Erkrankungen  des  Linsensystems.    Graefe-Sämisch,  II.  Aufl. 

2)  Die  Literatur  ist  in  Hess  (Krankheiten  des  Linsensystems),  sowie  in  den  Ar- 
beiten von  Peters  (zitiert  in  seiher  Monographie)  zu  finden.  Ein  Emgehen  auf 
dieselbe  ist  an  dieser  Stelle  nicht  möghch. 


Entstehung  des  Schichtstars  und  verwandter  Formen.  53 


werden.  Die  in  der  ersten  Lebenszeit  klinisch  bemerkten  können, 
soweit  sich  wirklich  ausschließen  läßt,  daß  sie  bereits  angeboren  waren, 
sehr  wohl  auf  ein  Deutlichwerden  bezw.  auf  eine  Zunahme  einer  an- 
geborenen Veränderung  der  Linsensubstanz  bezogen  werden.  Denn 
erhebliche  anatomische  Veränderungen  der  Linsensubstanz  sind  mit 
Klarheit  derselben  wohl  vereinbar.  So  habe  ich  bei  einer  durch  Röntgen- 
bestrahlung des  trächtigen  Kaninchens  erzeugten  Zentralkatarakt  des 
Neugeborenen  eine  die  Trübung  umgebende  Zone  in  der  klinisch  klaren 
Corticalis  beschrieben,  welche  hochgradige  Quellung  bezw.  Vergrößerung 
der  einzelnen  Fasern  zeigte,  und  Hess  hat  in  der  klinisch  klaren  peri- 
pheren Corticalis  sehr  ausgedehnten  Zerfall  gefunden.  Machen  wir 
obige  Annahme,  so  würden  wir  die  übergroße  Mehrheit  der 
Schichtstare,  Zentralstare  und  Spindelstare  zum  mindesten  in  ihrer 
Anlage  als  angeboren  zu  betrachten  haben.  Es  erhebt  sich  dann 
sofort  die  Frage :  sind  sie  als  Folge  einer  Entwicklungsanomalie  oder 
einer  in  der  Fötalzeit  einsetzenden  Krankheit  zu  betrachten  ? 


Fig.  26.  Störung  in  der  Abschnüiiuig  der  Linse  bei  einem  Hühnerembryo 
(nach  Hess). 


Die  auffallende  Rolle  der  Heredität  spricht  a  priori  sicher  im 
ersten  Sinne.  Wenn  z.  B.  ein  mit  angeborenem  Star  behafteter  Vater 
mit  einer  gesunden  Frau  starkranke  Kinder  erzeugt,  dann  liegen  die 
Verhältnisse  genau  so  wie  bei  meinen  experimentell  erzeugten  Colo- 
bomen.  d.  h.  wir  werden  auf  die  Annahme  einer  auf  Keimesanomalien 
beruhenden  Entwicklungsstörung  geradezu  gedrängt. 

Weniger  auf  Grund  solcher  Erwägung  als  vielmehr  eines  anato- 
mischen Befundes  an  der  embryonalen  Linse  eines  jungen  Hühnchens 
hat  Hess  die  Auffassung  vertreten,  daß  Zentralstar,  Schichtstar  und 


1)  Dies  sind  nicht  unter  allen  Umständen  Gegensätze,  sondern  in  voller 
Schärfe  nur,  soweit  unter  „Krankheiten"  intrauterin  erworbene  Infektionen  verstanden 
werden.  Dagegen  gibt  es  auch  exquisit  vererbbare  Krankheiten,  wie  z.  B.  Gicht; 
bei  dieser  und  anderen  hat  man  auch  von  einer  Mißbildung  der  Zelle  gesprochen, 
jedenfalls  smd  diese  Anomahen  ebenso  wie  die  eigen thchen  Mißbildungen  im  Keime 
präformiert. 
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verwandte  Fonneu  auf  eine  Störung  in  der  Abschnürung  der  Linse 
vom  Ektoderm  zurückgeführt  werden  könnten  (vergl.  Fig.  26):  „Es  ist 
nun  wohl  denkbar,  daß  in  unserem  Falle,  wenn  die  Entwicklung  des 
Tieres  nicht  unterbrochen  worden  wäre,  das  Linsenbläschen  sich  ab- 
geschnürt hätte,  nachdem  etwa  durch  den  Zerfall  der  hervorgewucherten 
Fasern  das  mechanische  Hindernis  für  den  Verschluß  beseitigt  worden. 
Hätten  sich  dann  weiterhin  normale  Linsenfasern  entwickelt,  so  würde 
im  wesentlichen  das  Bild  eines  angeborenen  Zentralstars  entstanden 
sein.  Bei  den  nahen  Beziehungen,  die  der  Schichtstar  in  klinischer 
wie  auch  anatomischer  Hinsicht  zu  dem  Kernstare  hat,  liegt  der  Ge- 
danke nahe,  auch  für  ersteren  eine  ähnliche  Entstehungsweise  anzu- 
nehmen." 

Nun  habe  ich  gegenüber  dieser  Erklärungsweise  folgende  Be- 
denken, die  ich  zum  Teil  bereits  früher  ausgesprochen  habe :  die  Ab- 
schnürung der  Linse  soll  normalerweise  in  der  4. — 5.  Woche  erfolgen. 
Die  Linsenfasern,  welche  sich  bis  zu  einer  später  noch  erfolgenden 
Abschnürung  bilden,  sind  nach  Hess  abnorm,  die  nach  der  Ab- 
schnürung sich  anlegenden  normal.  Da  die  Linse  sich  nur  durch 
Apposition  vergrößert,  so  gibt  der  Durchmesser  der  Schichtstartrübung 
die  Größe  der  Linse  an,  die  sie  hatte,  als  die  Abschnürung  erfolgte 
Nehmen  wir  dafür  den  kleinsten  angegebenen  Wert  von  2  mm  an, 
so  entspräche  das  einer  Linse  vom  4.  Monat.  Es  ist  aber  unmöglich, 
daß  um  diese  Zeit  noch  eine  derartige  Störung  besteht,  ohne  daß 
gleichzeitig  schwere  andere  Veränderungen  an  Hornhaut  und  Linse 
vorhanden  wären,  außerdem  haben  ja  die  meisten  Schichtstare  noch 
erheblich  größere  Dimensionen.  Die  Größe  der  Schichtstarzone  wäre 
also  mit  der  HESSschen  Hypothese  nur  so  in  Einklang  zu  bringen, 
daß  man  annimmt,  die  neugebildeten  Linsenfasern  blieben  noch  mehrere 
Monate  über  die  erfolgte  Abschnürung  des  Linsenbläschens  hinaus  in 
ihrer  Entwicklung  abnorm.  Denn  eine  nachträgliche  Vergrößerung 
durch  Wachstum  der  primär  abnormen  Fasermassen  kann  bei  der 
Art,  wie  sich  die  Linse  vergrößert,  nicht  angenommen  werden.  Aehn- 
liche  Einwände  richten  sich  auch  gegen  die  Möglichkeit,  eine  zweite 
und  dritte  Trübungszone  in  derselben  Weise  zu  erklären,  wie  Hess 
es  für  die  erste  getan  hat.  Hess  hält  es  einstweilen  für  müßig,  alle 
die  Möglichkeiten  zu  diskutieren,  durch  welche  man  das  Auftreten 
zweier  oder  dreier  durch  klarere  Linsenpartien  getrennter  Schichtstar- 
zonen etwa  verständlich  machen  könne  (z.  B.  die  Annahme  eines 
vorübergehenden  mangelhaften  Verschlusses  der  Oeffnung  des  Linsen- 
bläschens, der  später  bei  zunehmendem  Kapselinhalt  wieder  zeitweilig 
undicht  werden  könnte  u.  a.  m.).  Hiernach  findet  er  meine  Be- 
merkung, daß  nach  seiner  Hypothese  eine  zweite  und  dritte  Trübungs- 
zone eine  andere  Entstehungsweise  haben  müßte  als  die  erste,  nicht 
zutreffend. 

Ich  kann  demgegenüber  nur  wieder  von  neuem  auf  die  Größen- 
verhältnisse der  Trübungszonen  hinweisen  und  muß  betonen,  daß 
solche  zweite  und  dritte  Zonen  in  den  Entwicklungsstadien,  wo  Ab- 
normitäten in  der  Abschnürung  des  Linsenbläschens  in  Betracht 
kommen,  überhaupt  noch  gar  nicht  existieren  können,  sondern  erst 
viel  später  angelegt  werden.  Die  Frage,  ob  ein  nachträgliches  Un- 
dichtwerden eines  unvollständig  abgeschlossenen  Linsenbläschens  wahr- 


1)  Sie  kann  später  höchstens  durch  Schrumpfung  noch  kleiner  werden. 
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scheinlich  ist,  braucht  deshalb  nicht  weiter  diskutiert  zu  werden.  Ich 
sehe  also  gerade  beim  Schichtstar  in  der  Größe  der  Trübungszone 
eine  Schwierigkeit  für  die  HESSsche  Hypothese,  die  ich  nicht  zu 
überwinden  weiß;  ich  habe  dies  bereits  früher  ausgesprochen,  Hess 
ist  darauf  in  seinem  Buche  nicht  eingegangen. 

Auch  für  viele  Zentralstare  gelten  ähnliche  Erwägungen,  während 
es  auf  der  anderen  Seite  auch  so  kleine  Trübungen  gibt,  daß  auf  sie 
jene  Hypothese  leichter  Anwendung  finden  könnte. 

Es  wäre  noch  zu  erwägen,  ob  eine  Vergrößerung  der  ursprüng- 
lich sehr  kleinen  Startrübung  dadurch  möglich  wäre,  daß  angrenzende 
normale  Linsenteile  .in  irgendeiner  Weise  sekundär  in  die  Trübung 
einbezogen  werden.  Handelt  es  sich  um  eine  Verflüssigung  der 
zentralen  Teile,  so  wäre  eine  solche  Ausbreitung  ganz  wohl  denk- 
bar, beim  Schichtstar  aber  und  vielen  Zentralstaren,  wo  eine  Ver- 
flüssigung nicht  vorhanden  ist,  weiß  man  nicht,  wodurch  die  peripheren 
Teile  sekundär  sich  trüben  sollten. 

Hiez-für  etwa  eine  Kernschrumpfung  verantwortlich  zu  machen, 
scheint  mir  nicht  angängig.  Nach  Hess  „existiert  nicht  eine  Tat- 
sache, aus  der  auch  nur  mit  einiger  Wahrscheinlichkeit  auf  abnorme 
Schrumpfung  des  Kernes  bei  Schichtstar  geschlossen  werden  könnte'', 
er  ist  also  jedenfalls  weit  entfernt,  sie  als  Ergänzung  seiner  Hypothese 
zuzulassen  und  ich  selbst  habe  ebenso  wie  Hess  Schichtstare  unter- 
sucht, wo  die  Annahme  einer  Kernschrumpfung  auf  Grund  des  ana- 
tomischen Befundes  nicht  gemacht  werden  durfte.  Hess  ist  auf  die 
Frage,  in  welcher  Beziehung  der  Schichtstar  zur  Rhachitis  steht,  nicht 
eingegangen,  er  nimmt  aber  an,  daß  die  Häutigkeit  des  Zusammen- 
treffens reine  Zufälligkeit  ausschließt.  Daß  der  Schichtstar  Folge 
der  Rhachitis  sei,  hält  er  für  unbewiesen. 

Wir  haben  mit  zwei  Tatsachen  zu  rechnen:  1)  In  ca.  80  Proz. 
der  Fälle  von  Schichtstar  ist  Rhachitis  vorhanden.  2)  Nur  in  einem 
verschwindend  kleinen  Prozentsatz  der  Fälle  von  Rhachitis  besteht 
Schichtstar.  Daraus  läßt  sich  weder  für  noch  gegen  die  ätiologische 
Bedeutung  der  Rhachitis  ein  bestimmter  Schluß  ziehen.  Nimmt  man 
an,  daß  beide  einander  koordiniert  sind:  welcher  gemeinsame  ätio- 
logische Faktor  könnte  dann  in  Betracht  kommen?  In  erster  Linie 
ist  an  die  Heredität  zu  denken;  für  den  Schichtstar  ist  es  bereits 
näher  ausgeführt.  Bezüglich  der  Aetiologie  der  Rhachitis  sind  ja 
noch  sehr  verschiedene  Auffassungen  vertreten,  ich  entnehme  aber 
dem  Aufsatz  von  Zappert  in  der  Deutschen  Klinik  (1905),  daß 
mehrere  Autoren,  in  erster  Linie  Siegert,  „mit  großer  Sicherheit 
und  Konsequenz  für  die  Heredität  der  Rhachitis  eintreten,  gegenüber 
welcher  andere  Momente  nur  verstärkende  oder  abschwächende  Be- 
deutung besitzen".  Eine  Analogie  mit  dem  Schichtstar  besteht  auch 
insofern,  als  angeborene  Rhachitis  vorkommt,  daß  aber  häufiger  die 
klinischen  Erscheinungen  erst  post  partum  manifest  werden. 

Sobald  wir  Schichtstar  sowie  Rhachitis  auf  hereditäre  Momente 
zurückführen,  d.  h.  sobald  wir  voraussetzen  dürfen,  daß  das  befruchtete 
Ei  bereits  die  prospektive  Potenz  besitzt,  eine  abnorme  Linse  sowie 
ein  rhachitisches  Knochensystem  aus  sich  hervorgehen  zu  lassen, 
so  werden  wir  zunächst  geneigt  sein,  beide  als  koordiniert  zu  betrachten. 
Immerhin  wäre  eine  andere  Auffassung  möglich:  die  Stare  könnten 
doch  nur  Symptome  der  Rhachitis  sein,  die  scheinbar  so  überaus 
deutliche  Heredität  wäre  dann  in  Wahrheit  nur  für  die  Rhachitis 
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vorhanden.  Wäre  dem  so,  so  könnte  die  auf  erblicher  Anlage  be- 
ruhende Rhachitis  sich  im  späteren  Fötalstadium  an  der  Linse 
geltend  machen  in  der  Art,  wie  es  die  HoRNER-ScHiRMERsche 
Theorie  annimmt.  Diese  sagt  aus,  daß  eine  in  einem  bestimmten 
Fötalstadium  einsetzende  Ernährungsstörung  die  ganze  vorhandene 
Linse  —  am  stärksten  ihre  jüngsten  Fasern  —  schädigt  und  daß  nach 
Aufhören  der  Ernährungsstörung  wieder  normale  Fasern  angebildet 
werden.  Welcher  Art  die  hierbei  vorausgesetzte  Ernährungsstörung 
ist,  läßt  sich  nicht  angeben,  ebensowenig  warum  sie  nach  einer  ge- 
wissen Zeit  der  Einwirkung  die  neu  wachsenden  Linsenfasern  nicht 
mehr  schädigt.  Man  hält  es  für  möglich,  daß  Abnormitäten  von 
Drüsen  mit  innerer  Sekretion  in  der  Aetiologie  der  Rhachitis  in  Be- 
traclit  kommen.  Könnte  es  sich  nicht  um  fehlerhafte  Anlage  einer 
solchen  handeln? 

Dieser  Gedanke  liegt  auch  nahe  im  Hinblick  auf  die  Tetanie, 
die  ja  zweifellos  Beziehungen  zum  Entstehen  von  Katarakt  hat.  Ob 
dieselben  aber  so  aufzufassen  sind,  daß  die  Tetanie  zu  Star  führt 
und  nicht  vielmehr  so,  daß  eine  Autointoxikation  z.  B.  durch  Fehlen 
der  Epithelkörper  Tetanie  und  Star  macht,  ist  noch  völlig  unent- 
schieden. 

Wenn  Schichtstar,  Rhachitis  und  Tetanie  z.  B.  auf  Autointoxi- 
kation beruhen,  so  läge  es  gar  nicht  außer  dem  Bereich  der  Möglich- 
keit, daß  eine  auf  hereditärer  Basis  entstehende  Bildungsanomalie, 
also  eine  Mißbildung  z.  B.  einer  Drüse  mit  innerer  Sekretion,  die 
gemeinsame  Ursache  wäre. 

Es  ist  zweifellos  ein  Fehler  dieser  Ausführungen,  daß  sie  sich 
in  rein  hypothetisches  Gebiet  begeben,  es  soll  damit  aber  auch  nur 
möglichst  deutlich  gemacht  werden,  wie  weit  wir  von  einer  Erklärung 
entfernt  sind,  die  in  befriedigender  Weise  auf  die  histologische  Be- 
schaffenheit und  Größe  des  Stars,  auf  die  Tatsache  der  Heredität  und 
die  enge  Beziehung  zur  Rhachitis  (eventuell  Tetanie)  Rücksicht  nimmt. 
Und  nur  eine  Theorie,  welche  dies  tut,  kann  für  annehmbar  gelten. 

Die  HESSsche  Hypothese,  deren  Anwendung  auf  den  Schichtstar 
Schwierigkeiten  hat,  die  ich  wenigstens  nicht  zu  überwinden  weiß, 
läßt  sich  auf  sehr  kleine  Zentralstare  und  eventuell  auf  Spindelstar 
und  Zentralkapselstar  recht  wohl  anwenden.  Gibt  man  dies  zu,  so 
würde  man  damit  aussagen,  daß  diese  Stare  mit  dem  Schichtstar  nur 
in  anatomischer  Hinsicht,  aber  nicht  bezüglich  der  Genese  eng  ver- 
wandt sind.  Es  brauchen  aber  auch  nicht  alle  diese  angeborenen 
Formen  die  gleiche  Genese  zu  haben,  wie  schon  daraus  hervorgeht, 
daß  sie  durch  äußere  Einwirkung  während  der  Gravidität  (Röntgen- 
bestrahlungen, Cholininjektionen)  in  verschiedenen  Formen  erzeugt 
werden  können 

Sehr  wichtig  scheint  mir  nun  der  HESssche  Befund 
für  die  Erklärung  mancher  selteneren  angeborenen 
Linsenanomalien,  die  bisher  ganz  anders  und  sicher 
unzutreffend  gedeutet  worden  sind,  nämlich  für  die  Fälle 
von  sogenannter  „fötaler  Ruptur  der  vorderen  Kapsel". 
Und  hier  bildet  die  Entdeckung  v.  Szilys  -)  von  der  Amnion- 


1)  V.  Hippel,  Ueber  experimentelle  Erzeugung  von  angeb.  Star  usw.  v.  Graefes 
Archiv,  Bd.  LXV. 

2)  V.  SziLY,  Anat.  Anzeiger,  Bd.  XXVIII,  1906,  9  u.  10. 


Fötale  Kapselruptur.  Lidcolobom. 
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einstülpung  in  die  offene  Linsengrube  bei  Huhn  und  Ente 
eine,  wie  mir  scheint,  sehr  wichtige  und  wertvolle  Ergänzung  der 
HESSschen.  Wenn  man  die  Abbildungen  v.  Szilys  mit  dem  HESSSchen 
Befund  vergleicht,  so  wird  man  die  Wahrscheinlichkeit  zugeben  müssen, 
daß  der  letztere  durch  eine  solche  Amnioneinstülpung,  die  von  etwas 
derberer  Beschaffenheit  als  gewöhnlich  ist,  hervorgerufen  werden  kann. 
So  kann  für  die  Abschnürung  der  Linse  vom  Ektoderm  ein  unter  Um- 
ständen über  längere  Zeit  fortbestehendes  Hindernis  geschaffen  werden. 
Beim  Menschen  ist  etwas  Analoges  noch  nicht  beobachtet,  aber  es 
liegt  gar  kein  Grund  vor,  die  Möglichkeit  in  Abrede  zu  stellen. 

Eine  derartige  Annahme  läßt  die  formale  Genese  z.  B.  in  den  Fällen  von 
VÜLLERS ')  und  von  Cohn  und  wohl  noch  manchen  anderen  verständUcher  machen 
als  das  bisher  mögüch  war.  Ich  wähle  diese  beiden  als  Beispiel,  weil  sie  aus  der 
hiesigen  Klüiik  veröffenthcht  shad  und  ich  die  Präparate  nochmals  studieren  konnte. 

Es  sind  Fälle  mit  ausgedehnter  Unterbrechung  der  vorderen  Linsenkapsel,  die 
bisher  in  sehr  unbefriedigender  Weise  durch  intrauterines  Ti'auma  oder  Entzündung 
erklärt  wurden,  während  ich  jetzt  annehme,  daß  eme  Störung  m  der  Abschnürung 
und  im  Verschluß  des  Linsenbläschens  die  betreffenden  Anomahen  zur  Folge  hatte. 
Auf  Einzelheiten  gehe  ich  in  einer  demnächst  erscheinenden  Mitteilung  in  Gräefes 
Archiv  ein. 


Fig.  28. 


Mißbildungen  der  Lider. 

Lidcolobom.  Dasselbe  stellt  einen  meist  dreiecldgen,  seltener 
rechteckigen  Defekt  dar;  selten  sind  die  Fälle,  wo  die  innere  oder 
äußere  Kommissur  mangelt. 
Zwischen  eben  nachweis- 
barer Einkerbung  des  Lid- 
randes und  Fehlen  des 
Lides  in  ganzer  Höhe 
kommen  alle  Uebergänge 
vor;  manchmal  zieht  von 
der  Spitze  des  Coloboms 
ein  Streifen  narbig  ver- 
änderter  Haut   zum  Or- 

Fig.  27. 


Fig.  27  u.  28.    Lidcolobom.    (Beobachtungen  der  Heidelberger  Augenklinik.) 

bitalrand  und  über  denselben  hinaus,  es  besteht  gleichzeitig  eine 
Unterbrechung  der  Augenbraue  und  von  der  Haargrenze  erstreckt 

1)  VÜLLERs,  Y.  Graefes  Archiv,  Bd.  XL,  5,  p.  190. 

2)  Cohn,  Ueber  einen  Fall  von  Teratoma  corneae  congenitum  mit  vorderen 
und  hinteren  Synechien  und  Katarakt.    Inaug.-Diss.  Heidelberg,  1897. 
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sich  ein  abnorm  behaarter  Streifen  nach  der  Gegend  des  Coloboms. 
Letzteres  kommt  einseitig  und  doppelseitig,  an  beiden  oder  nur  an 
einem  Lide  vor.  Die  Lage  der  Spalte  hat  nichts  wirklich  Typisches, 
wenn  sie  auch  im  Oberlid  meist  etwas  einwärts  von  der  Mitte,  am 
untern  häufiger  mehr  medial  nach  der  Gegend  des  inneren  Winkels 
gefunden  wird.  In  einzelnen  Fällen  waren  zwei  und  mehr  Defekte 
am  gleichen  Lid  vorhanden. 

Am  Auge  kommen  zusammen  mit  Lidcolobom  noch  andere  Miß- 
bildungen vor:  besonders  epibulbäre  Dermoide,  deren  Lage  dem 
Defekt  des  Lides  entspricht,  ferner  Hornhauttrübungen,  Mikrophthal- 
mus, Korektopie,  Colobom,  Membrana  pupillaris  persistens.  Weiter 
findet  man  Einkerbungen  der  orbitalen  Knochenränder,  kutane  An- 
hängsel an  verschiedenen  Stellen,  schließlich  schwerste  Mißbildungen 
des  ganzen  Körpers:  Exencephalie,  Anencephalie,  Wolfsrachen,  Bauch- 
bruch, Syndaktylie,  Spontanamputationen  von  Extremitäten  usw. 

In  einem  Teil  der  Fälle  ist  das  Lidcolobom  die  Verlängerung 
einer  angeborenen  schrägen  Gesichtsspalte,  welche  durch  unvollstän- 
dige oder  fehlende  Vereinigung  der  Stirn-  und  Oberkieferfortsätze 
entsteht.  Es  kommen  aber  auch  atypische  Spalten  im  Oberkiefer 
vor,  die  sich  ins  Lid  fortsetzen. 

Wenn  die  Gesichtsspalten  sich  im  intrauterinen  Leben  noch 
schließen,  so  kann  an  ihrer  Stelle  eine  narbig  veränderte  Haut  mit 
darunter  liegendem  Knochendefekt  zurückbleiben. 

Was  die  Entstehung  der  Lidcolobome  angeht,  so  muß  man  mit 
zwei  Möglichkeiten  rechnen :  entweder  die  Bildung  der  Lider  unterbleibt 
an  gewissen  Stellen  oder  das  bereits  gebildete  Lid  wird  teilweise 
wieder  zerstört. 

Beiden  Möglichkeiten  trägt  v.  Duyses  Theorie  der  amniogenen 
Entstehung  von  Lidcolobomen  Rechnung:  abnorme  Engigkeit  der 
Kopfkappe  kann  durch  Druck  entwicklungshemmend  wirken,  ferner 
können  die  amniotischen  Stränge,  wenn  sie  über  die  Gegend  des 
Auges  verlaufen  oder  an  ihm  und  seiner  nächsten  Umgebung  fixiert 
sind,  die  Entwicklung  des  Lids  verhindern  oder  durch  Einschnürung 
in  die  schon  gebildeten  Lider  Defekte  derselben  und  der  darunter 
liegenden  Teile  bewirken  Ein  Blick  auf  die  im  Bd.  I  dieses  Werks 
von  Schwalbe  gegebenen  Abbildungen  zeigt  die  Beziehung  von 
Amnionsträngen  zum  Auge  und  seiner  Umgebung,  dazu  sei  noch  aus 
jüngster  Zeit  der  Fall  von  Matys^)  erwähnt. 

Man  darf  wohl  der  Amniontheorie  zurzeit  relativ  große  Wahr- 
scheinlichkeit für  viele  Fälle  von  Lidcolobom  zuschreiben,  wird  aber 
auch  die  Möglichkeit  zugeben  müssen,  daß  ein  Stehenbleiben  auf  einer 
Entwicklungsstufe,  in  der  die  epitheliale  Verklebung  der  Kommissuren 
zwar  vorhanden  ist,  die  Lider  in  der  Mitte  aber  noch  nicht  vereinigt 
sind,  vorkommen  kann,  ohne  daß  direkt  mechanische  Momente  die 
Vereinigung  zu  hindern  brauchen  (Ewetzky). 

Endlich  ist  darauf  hinzuweisen,  daß  Oeller  ^)  die  Amniontheorie 
für  sehr  unwahrscheinlich  hält,  da  ihm  wirkliche  Verwachsungen  mit 
einer  normalen  Entwicklung  des  Bulbus  unvereinbar  erscheinen.  Er 


1)  Letzteres  waren  Fälle,  in  denen  man  nicht  erwarten  konnte,  einen  auch  nur 
einigermaßen  normalen  Bulbus  zu  finden. 

2)  Matys,  Zeitschr.  f.  Augenheilk.,  Bd.  XIII,  2,  p.  150. 

3)  Oeller,  Arch.  f.  Augenheilk.,  Bd.  L,  p.  1. 


Kryptophthalmus. 
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beschreibt  einen  Fall,  wo  eine  gestielte  Geschwulst,  die  von  der  obern 
Uebergangsfalte  ausging,  aus  Hautbestandteilen  und  Netzknorpel  zu- 
sammengesetzt war  und  einen  Defekt  des  obern  Lides  verursachte. 
Sie  wird  als  eine  der  normalen  Lidbildung  vorausgeeilte  Wulstbildung 
bezeichnet  —  auch  keine  eigentliche  Erklärung.  Bei  der  Dünne  des 
Stiels  wäre  es  denkbar,  daß  solche  Geschwülste  im  Uterus  verloren 
gehen  und  nur  die  Liddefekte  zurückbleiben. 

Bei  meinen  Versuchen  mit  Eöntgenbestrahlung  gravider  Kaninchen  erhielt  ich 
von  einem  Wurf  5  nahezu  ausgetragene,  aber  abgestorbene  Tiere  mit  verschieden 
großen  Liddefekten,  zweimal  wurde  in  der  Gegend  des  fi-eien  Lidrandes  eine  Ver- 
wachsung des  Lides  mit  dem  Amnion  festgestellt.  In  emem  zweiten  Wurf  zeigten 
einige  Tiere  kleme  angeborene  Liddefekte.  Wie  weit  die  Bestrahhmg  ätiologisch  m 
Betracht  kommt,  läßt  sich  nicht  angeben,  em  Zufall  kann  wenigstens  nicht  sicher 
ausgeschlossen  werden. 

Kryptophthalmus.  Bei  dieser  Mißbildung  zieht  die  Haut  von 
der  Stirn  ohne  Unterbrechung  auf  die  Wange  und  bedeckt  die  Aug- 
äpfel in  den  meisten  Fällen  vollständig, 
so  daß  keine  Lidspalte  existiert,  seltener 
ist  ein  kleines  Stück  einer  solchen 
vorhanden,  von  gut  erkennbaren  Lid- 
bestandteilen begrenzt  und  von  dem 
Rudiment  eines  Conjunctivalsacks  aus- 
gekleidet. 

In  allen  Fällen  waren  Bulbi  durch 
Palpation,  sowie  durch  die  deutliche 
Vorwölbung  der  deckenden  Haut  und 
die  lebhaften  Bewegungen  nachzu- 
weisen. Bei  Beleuchtung  mit  grellem 
Licht  trat  in  einigen  Fällen  Runzelung 
der  deckenden  Haut  ein,  was  für 
Lichtemptindung  spricht. 

Operationsversuche  ließen  in 
keinem  Falle  einen  Conjunctivalsack 
oder  einen  normalen  vorderen  Bulbus- 
abschnitt  erkennen,  wenn  man  von 
einer  wohl  sicher  irrtümlichen  Deu-  Fig.  29.  Kryptophthalmus.  (Beob- 
tung  absieht.  achtung  des  Verfassers.) 

Das  gleiche  gilt  für  die  wenigen 
anatomischen   Untersuchungen.  Die 

deckende  Haut  ist  ungefähr  normal,  läßt  jedenfalls  keine  narbige 
Verwachsung  von  Lidrändern  erkennen,  ein  Conjunctivalsack  fehlt,  an 
Stelle  der  Hornhaut  befindet  sich  gefäßhaltiges  Bindegewebe,  die  Iris 
ist  entweder  hiermit  verwachsen  oder  überhaupt  nicht  erkennbar,  die 
Linse  ist  rudimentär  oder  fehlt  völlig.  An  den  tiefen  Teilen  waren 
Zeichen  chronischer  Entzündung  vorhanden. 

Zweimal  wurde  die  Mißbildung  bei  Geschwistern  gefunden. 

Während  bis  vor  kurzem  fast  Einstimmigkeit  darüber  herrschte, 
daß  der  Kryptophthalmus  als  totales  Symblepharon  entstanden  durch 
schwere  eiterige  Entzündung  der  Bulbusoberfläche  mit  narbiger  Ver- 
ödung des  Conjunctivalsacks  aufzufassen  sei,  bin  ich  auf  Grund  eines 
eigenen  Falles,  bei  welchem  auf  der  linken  Seite  ein  kleines  Stück 
der  Lider,  der  Lidspalte  und  des  Conjunctivalsacks  vorhanden  war, 
sowie  durch  kritische  Sichtung  der  Literatur  zu  der  Ueberzeugung 
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gelangt,  daß  jene  Erklärung  nicht  aufrecht  zu  erhalten  ist,  vielmehr  die 
ältere  von  Manz  begründete  zutrifft.  Hiernach  ist  es  beim  Kryptophthal- 
mus  überhaupt  nicht  zur  Bildung  von  Lidern  gekommen,  das  die  Augen- 
anlage überziehende  Mesoderm  hat  sich  nicht  zu  Cornea,  sondern  zu 
Haut  differenziert  und  die  Duplikaturbildung,  aus  der  die  Lider  hervor- 
gehen, ist  ausgeblieben.  Es  handelt  sich  also  um  keine  narbige  Ver- 
ödung eines  Conjunctivalsacks,  sondern  ein  solcher  war  niemals  vor- 
handen. Die  Entstehung  der  Mißbildung  ist  in  eine  sehr  frühe 
Embryonalzeit  zu  verlegen  (4.-6.  Woche).  Bezüglich  der  genaueren 
Begründung  dieser  Ansicht  muß  ich  auf  meine  Arbeit  verweisen  ^). 

Ich  halte  es  für  sehr  wohl  möglich,  daß  der  Druck  eines  abnorm 
engen  Amnions  bei  dem  Zustandekommen  des  Kryptophthalmus  von 
Bedeutung  ist,  freilich  muß  man  zugeben,  daß  sich  diese  Annahme 
nicht  exakt  beweisen  läßt.  Bemerkenswert  ist  die  Häufigkeit  des 
gleichzeitigen  Vorkommens  von  Syndaktylie  und  Mißbildungen  der 
Genitalien;  ferner  wurden  Atresia  Laryngis,  ein  blindsackförmiger 
Kanal  zwischen  Larynx  und  Pharynx,  Hasenscharte,  Wolfsrachen,  Ge- 
sichtsspalte, Defekt  der  Ohrmuschel,  Bauchbruch,  Aplasie  der  Nieren 
gefunden. 

Genetisch  steht  dem  Kryptophthalmus  wohl  eine  besondere  Form  des  Lid- 
coloboms  Sehl"  nahe,  bei  welchem  von  oben  her  Hautbrücken  verschieden  weit  auf 
den  Bulbus  ziehen  und  mit  der  Cornea  m  fester  Verbindung  stehen,  während  zu 
den  Seiten  derselben  das  obere  Lid  ausgebildet  und  das  untere  ganz  normal  ist. 

Wenn  man,  wie  ich  es  tue,  die  beiden  eben  erwähnten  Fälle  nicht  als  Symble- 
pharon, sondern  als  gänzUch  oder  teilweise  fehlende  Ausbildung  der  Lider  deutet, 
so  ist  es  fraghch,  ob  es  ein  echtes  angeborenes  Symblepharon  überhaupt  gibt. 

Ankyloblepharon  congenitum  kommt  besonders  bei  fehlendem  oder 
rudimentärem  Bulbus  vor. 

Das  sog.  Ankyloblepharon  filiforme  adnatum  stellt  eine  fadenförmige 
Verbindung  zwischen  dem  Rand  des  oberen  und  unteren  Lides  dar,  es  handelt  sich 
nicht  nur  um  eine  gedehnte  epitheUale  Verklebung  der  Lidränder,  denn  der  Strang 
enthält  Bindegewebszellen  und  Blutgefäße.  Man  hat  Kratzeifekte  der  Nägel  des  Foetus 
als  Ursachen  dieser  Anomahe  angesprochen,  von  anderer  Seite  den  Faden  als  am- 
niotische Verwachsung  betrachtet. 

Mikroblepharie  kommt  sehr  selten  bei  normalem  Bulbus,  häufiger  bei 
Mikrophthalmus  ujid  Anophthalmus  vor. 

Entropium  und  Ektropium  können  nur  eben  Erwähnung  finden. 

Bei  der  kongenitalen  Distichiasis  sproßt  aus  der  normalen  Lidkante 
eine  zweite  Reihe  feiner  Cihen  an  der  Stelle  hervor,  wo  sich  normalerweise  die  Aus- 
führungsgänge der  MEiBOMschen  Drüsen  befinden  sollen.  Die  anatomische  Unter- 
suchung ergab  vöUiges  Fehlen  der  letzteren.  Man  muß  wohl  eine  atyjjische  Entwick- 
lung der  Epitheleinsenkungen  annehmen,  aus  denen  die  MEiBOMschen  Drüsen 
hervorgehen  sollten. 

Epitarsus  [„Schürze  der  Lidbindehaut"  Schapringer ^)] :  Bei  umgeklapptem 
oberen  Lid  tritt  eine  Schleimhautduplikatur  hervor,  welche  ihre  Basis  in  der  oberen 
Uebergangsfalte  hat  und  sich  parallel  dem  Lidrand  an  der  Conj.  Tarsi  ansetzt; 
mehrmals  konnte  man  eine  Sonde  unter  dieselbe  schieben.  Diese  Verwachsung  be- 
dingt in  den  schwereren  Fällen  Entropium  des  oberen  Lides,  in  den  leichteren  macht 
sie  keine  khnischen  Erscheinungen. 

Epicanthus  ist  eine  halbmondförmige  Hautfalte,  welche  sich  über  den  nasalen 
Augenwinkel  legt  und  in  höheren  Graden  erhebUche  Entstehung  verursacht.  Der 
Nasenrücken  ist  meist  auffallend  niedrig.  Gleichzeitig  findet  sich  öfters  Ptosis  und 
andere  angeborene  Beweghchkeitsstörungen.  In  der  Hälfte  aller  Fälle  von  sog.  mongo- 
loider  Idiotie  ist  Epicanthus  vorhanden.  Nach  v.  Ammon  besitzt  der  Foetus  von 
3 — 4  Monaten  ausgesprochene  epicanthische  Falten.    In  einer  ganzen  Anzahl  von 


1)  V.  Hippel,  v.  Graefes  Arch.,  Bd.  LXIII. 

2)  ScHAPRiNGER,  Zcitschr.  f.  Augenheilk.,  Bd.  II,  p.  41  und  Centraiblatt  f. 
Augenheilk.,  1905,  Mai  u.  Oktober. 
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Fällen  ist  Heredität  nachgewiesen.  Eine  befriedigende  Erklärung  der  formalen  Genese 
ist  noch  nicht  zu  geben. 

Das  plexiforme  Neurom  des  oberen  Lides  und  der  Orbita  ist  eine  an- 
geborene Anomahe,  die  ein  spezielles  Interesse  dadurch  gewmnt,  daß  sie  sich  relativ 
häufig  mit  einseitigem  Hydrophthalmus  kombiniert  findet.  Dabei  wurde  auch  eine 
Wucherung  des  Perineurium  und  Endoneurium  intraokularer  Nervenstämme  be- 
obachtet. 

Ob  der  Hydrophthalmus  Ln  diesen  Fällen  die  Folge  der  Erkrankung  der  Nerven- 
stämme ist  und  in  welcher  Weise  der  nähere  Zusammenhang  aufzufassen  ist,  er- 
scheint noch  nicht  genügend  geklärt. 

Die  angeborenen  Störungen  der  Motilität  des  Bulbus 
sowie  der  Lider  können  hier  nur  gerade  Erwähnung  finden,  eine 
nähere  Analyse  ist  nicht  beabsichtigt.  Relativ  am  häufigsten  ist  die 
Ptosis  congenita,  ferner  werden  Lähmungen  einzelner  sowie 
mehrerer  Augenmuskeln  beobachtet,  schließlich  gibt  es  eigentümliche 
Retraktionsbewegungen  des  Bulbus  bei  bestimmten  Augenstellungen. 

Sieht  man  ab  von  den  Fällen,  in  welchen  die  Lähmung  als  Folge 
von  Geburtsverletzungen  anzusehen  ist,  so  kommt  Fehlen  oder  mangel- 
hafte Entwicklung  eines  oder  mehrerer  Muskeln ,  Ersatz  z.  B.  des 
R.  externus  durch  ein  derbes  Bindegewebsband,  abnorme  Insertion 
der  Muskeln  am  Bulbus,  ferner  Aplasie  im  Kerngebiet  oder  zentrale 
Linervationsstörung  als  Ursache  des  Beweglichkeitsdefekts  in  Betracht. 

Wenn  auch  bei  Anophthalmus  und  Mikrophthalmus  gelegentlich 
mangelhafte  Ausbildung  von  Augenmuskeln  gefunden  wurde,  so  ist 
doch  nachdrücklich  zu  betonen,  daß  viel  häufiger  die  Muskulatur  bei 
diesen  Anomalien  völlig  normal  ist  und  ein  gleiches  gilt  für  die  Fälle 
von  Anencephalie,  wo  die  Innervation  der  Muskeln  fehlt.  Es  besteht 
hier  also  eine  sehr  weitgehende  Unabhängigkeit  in  der  Differenzierung. 

Angeborener  Exophthalmus  kann  diu'ch  intra  partum  erfolgte  Orbital- 
blutimgen  bedingt  sein,  ferner  durch  eine  mit  intrakranieller  Drucksteigerung  einher- 
gehende, abnorm  frühe  Verknöcherung  der  Schädelnähte,  wobei  das  Orbitaldach  ein- 
gedrückt wird  und  infolgedessen  der  Bulbus  keinen  Platz  in  der  Orbita  findet,  so 
daß  es  zu  Luxation  desselben  kommen  kann. 

Angeborener  Enophthalmus  ist  sicher  in  einem  Teü  der  Fälle  durch 
gleichzeitig  vorhandenen  Mikrophthalmus  bedingt,  er  kommt  ferner  kombiniert  mit 
angeborenen  Beweglichkeitsstörungen  vor.  In  einem  Falle  waren  sämtüche  Augen- 
muskeln durch  starre  bindegewebige  Bäiider  ersetzt. 

Dermoide,  Teratoide  und  Teratome  des  Bulbus  und  der  Orbita. 

Eine  ziemlich  häufige  Mißbildung  sind  die  epibulbären  Der- 
moide, halbkuglige  weißliche  bis  gelbliche  Geschwülstchen  ver- 
schiedener Größe,  deren  Lieblingssitz  der  Skier ocornealrand  ist; 
sie  können  multipel  auftreten.  Mit  ihnen  kommen  andere  Miß- 
bildungen vor:  vor  allem  das  Lidcolobom,  dabei  findet  sich  das  Der- 
moid an  der  dem  Liddefekt  entsprechenden  Stelle,  ferner  wurde 
Korektopie,  Colobom,  Mikrophthalmus,  Hautanhänge  beobachtet. 

In  seltenen  Fällen  saß  ein  sehr  großes  Dermoid  einem 
sehr  kleinen  oder  ganz  rudimentären  Bulbus  auf  oder 
hüllte  denselben  ein.  so  daß  erst  die  mikroskopische  Unter- 
suchung das  Vorhandensein  einer  Augenanlage  nachwies.  Die  Linse 
fehlte  dabei  oder  fand  sich  innerhalb  des  Dermoids  vor  der  vorderen 
Oeffnung  des  Bulbus. 

An  menschlichen  sowie  tierischen  Augen  hat  man  ferner  der 
Mitte  der  Cornea  aufsitzende  Dermoide  angetroffen. 
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Der  Bau  dieser  Tumoren  ist  im  allgemeinen  der  der  Haut:  Das 
Epithel  entspricht  dem  der  Epidermis,  die  darunter  liegende  Binde- 
gewebsschicht  enthält  Haarbälge  mit  Talgdrüsen,  das  dem  subkutanen 
entsprechende  Fettgewebe  ist  meist  nicht  sehr  stark  entwickelt. 

In  einem  Teil  der  Fälle  hat  man  außer  den  erwähnten  Bestand- 
teilen noch  Schweißdrüsen,  glatte  und  quergestreifte  Muskulatur,  acinöse 
Drüsen  und  hyalinen  Knorpel  gefunden.  Diese  Bestandteile  recht- 
fertigen die  Bezeichnung  von  teratoiden  Gebilden. 

Die  subconjunctivalen,  meist  zwischen  R.  sup.  und  R.  ex- 
ternus  gelegenen  Lipo  der  moide  enthalten  überwiegend  Fett,  doch 
gelang  es  bei  sorgfältiger  Untersuchung  an  Serienschnitten  so  gut 
wie  ausnahmslos  Elemente  der  Haut  darin  nachzuweisen,  auch  acinöse 
Drüsen  und  Knorpel  wurden  gefunden. 


Fig.  30.  Ei^ibiilbärcs  Dermoid.  Mikrophthalnms,  Linsenrudiment  vor  der  Bid- 
busöfFnung.    (Präparat  des  Verfassers.) 

Die  Dermoide  der  Karunkelgegend  sind  die  seltensten  von 
allen.  Die  Dermoid  Cysten  der  Orbita  stellen  kuglige  Tumoren 
im  vorderen  Teil  der  Augenhöhle  dar;  sie  sind  sehr  häufig  durch 
einen  weit  in  die  Tiefe  reichenden  Fortsatz  mit  dem  Knochen  ver- 
bunden. Die  Wand  der  Cysten  besteht  aus  Elementen  der  Haut,  der 
Inhalt  aus  abgestoßenen  Epidermiszellen,  die  einen  weißlichen  Brei  bilden. 

Ryba  wollte  die  Dermoide  durch  die  Annahme  erklären,  daß  bei 
unvollständigem  Verschluß  der  Lidspalte  die  freiliegende  Conjunctiva 
die  Beschaffenheit  der  Haut  annehme.  Man  hat  den  Eindruck,  daß 
die  Verhältnisse  im  späteren  Leben,  wo  eine  unbedeckte  Conjunctiva 
epidermisähnliche  Beschaffenheit  annehmen  kann,  diese  Vorstellung 
beeinflußt  haben.  Aber  die  unbedeckte  Schleimhaut  befände  sich  doch 
im  Fötalleben  in  Flüssigkeit,  nicht  an  der  Luft. 


Dermoide  (Genese)  Teratome. 
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V.  DuYSE  begründete  die  Ansicht,  daß  die  Dermoide  von  am- 
niotischen Verwachsungen  her  stammen,  deren  Reste  sie 
darstellen;  ich  habe  diese  Theorie  im  Graefe-Sämisch  wieder- 
gegeben. Sie  ist  bestechend,  insofern  sie  die  öfters  vorhandenen  Lid- 
defekte, die  Cuticularanhänge  und  andere  mit  einiger  Wahrscheinlich- 
keit auf  Amnionanomalien  zurückführbare  Mißbildungen  einheitlich 
auffaßt.  Andererseits  ist  nicht  zu  verkennen,  daß  sie  Schwierigkeiten 
hat,  auf  die  zum  Teil  schon  Gallenga  hingewiesen  hat.  Es  ist  doch 
fraglich,  ob  man  dem  Amnion  die  Potenz  zuschreiben  darf,  derartig 
kompliziert  gebaute  Tumoren  mit  Hautbestandteilen,  acinösen  Drüsen, 
Knorpel  und  Muskeln  aus  sich  hervorgehen  zu  lassen;  unerklärt 
bleibt  ferner  die  Prädilektionsstelle  am  Cornealrand,  während  für  die 
epicornealen  vielleicht  eine  Amnioneinstülpung  in  das  Linsen- 
bläschen das  Verständnis  eröffnen  kann  ^).  Endlich  können  die  sub- 
conjunctivalen  Lipodermoide  doch  nur  durch  Einstülpung  und 
sekundäre  Abschnürung  erklärt  werden,  während  eine  einfache  Am- 
nionsynechie an  der  Oberfläche  nicht  ausreicht.  Auch  für  die  Dermoid- 
cysten der  Orbita  gilt  das  gleiche. 

Die  Tatsache,  daß  es  Dermoide  im  Lineru  des  Körpers  gibt,  wo 
sie  nicht  amniotischen  Ursprungs  sein  können  und  wo  man  zu  ihrer 
Erklärung  die  frühzeitige  Ausschaltung  von  Zellen  ungleicher  Potenz 
heranzieht,  läßt  die  Erwägung  zu,  ob  nicht  auch  die  Dermoide  und 
Teratoide  des  Bulbus  und  der  Orbita  in  ähnlicher  Weise  zu  erklären 
sind,  wobei  amniotische  Adhäsionen  in  irgendeiner  Art  die  Lo- 
kalisation vermitteln  könnten.  Ich  bin  aber  nicht  imstande,  eine  solche 
Hypothese  weiter  auszubauen.  Die  für  einzelne  Fälle  gemachte  An- 
nahme, daß  es  sich  um  Verlagerung  der  Gewebe  der  Plica  bezw. 
Karunkel  handle,  ist  nicht  zu  verallgemeinern  und  scheint  mir  selbst 
für  die  Fälle,  wo  sie  herangezogen  wurde,  nicht  genügend  gestützt. 

Die  Teratome  der  Orbita  sind  bei  der  Geburt  bereits  vor- 
handene große  Geschwülste,  welche  rapid  wachsen  und^mit  Ausnahme 
eines  Falles,  der  durch  Operation  gerettet  wurde,  den  frühzeitigen  Tod 
des  Trägers  herbeiführten.  In  2  Fällen  enthielt  die  Geschwulst  wohl- 
entwickelte Teile  eines  Foetus,  in  den  anderen  wurde  ein  darmähnliches 
Gebilde,  eine  rudimentäre  Augenanlage,  atypisches  Nervengewebe, 
hyaliner  Knorpel,  Knochen,  Drüsen,  Haare,  Muskulatur,  Epidermis,  kurz, 
ein  wirres  Durcheinander  von  Elementen  aller  3  Keimblätter  gefunden. 
Die  Gewebe  hatten  dabei  größtenteils  ausgesprochen  embryonalen 
Charakter.  In  naher  Beziehung  zu  diesen  Teratomen  stehen  ange- 
borene Mischgeschwülste  mit  den  Elementen  zweier  Keimblätter. 

Bezüglich  der  Genese  dieser  Geschwülste,  die  in  ihrem  Charakter 
mit  den  Teratomen  anderer  Körperstellen  übereinstimmen,  muß  auf 
die  ausführlichen  Referate  von  Borst  und  Askanazy  beim  letzten 
Kongreß  der  Deutschen  Pathologischen  Gesellschaft  verwiesen  werden 
(1908). 

Im  Anschluß  an  diese  angeborenen  Tumoren  der  Orbita  mögen  noch  kurz  die 
Encephalocelen  Erwähnung  finden,  deren  genauere  Besprechung  in  ein  anderes 
Kapitel  dieses  Buches  gehört.  Sie  haben  iliren  Sitz  im  allgemeinen  im  nasalen  Teil 
der  Augenhöhle.  Einen  ganz  ungewöhnUchen  Fall,  wo  sich  beiderseits  an  Stelle  des 
Bulbus  eine  Encephalocele  befand,  welche  einen  Stiel  zum  Foramen  opticum  schickte, 
habe  ich  bereits  beim  Anophthalmus  erwähnt. 


1)  So  glaube  ich  den  weiter  oben  zitierten  Fall  von  D.  E.  Cohn  auffassen  zu 
dürfen. 
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Die  Geburts Verletzungen  des  Auges  sind  in  diesem  Lehi'buch  der  Miß- 
bildungen nicht  näher  zu  erörtern,  Erwähnung  verdient  nur,  daß  die  Folgezustände 
derselben  bei  klinischer,  unter  Umständen  selbst  bei  anatomischer  Untei'suchung 
diff'erential-diagnostische  Schwierigkeiten  gegenüber  Mißbildungen  machen  können. 

Die  angeborene  Farbenblindheit  (partielle  wie  totale)  ist  ja  wohl  sicher 
den  Mißbildungen  im  weiteren  Sinne  zuzurechnen ;  da  es  sich  in  diesem  Buche  aber 
um  die  Morphologie  der  Mißbildungen  handelt  und  wir  von  der  pathologischen 
Anatomie  jener  Störungen  nichts  wissen,  so  ist  eine  weitere  Erörterung  nicht  am  Platze. 

Eine  Eeihe  von  Erkrankungen  degenerativen  Charakters,  deren  Anlage  sicher 
kongenital  ist  luid  bei  denen  die  Heredität  eine  große  Eolle  spielt,  wie  die  familiäre 
Opticusatrophie,  die  Retinitis  pigmentosa,  die  amaurotische  Idiotie, 
können  hier  nur  erwähnt,  aber  nicht  näher  besprochen  werden. 


Die  Bedeutung  der  Mißbildungeu  des  Auges  für  Fragen 
der  Entwicklungsmeehanik. 

„Wenn  irgendwo  Korrelation  zu  erwarten  ist,  dann  bei  der  Ent- 
wicklung zusammengesetzter  Organe,  deren  Bestandteile,  von  ver- 
schiedenen, oft  weit  voneinander  entfernten  Mutterböden  kommend, 
zusammentreten  und  nach  Vollendung  der  ihnen  eigentümlichen 
Differenzierung  harmonisch  ineinander  greifen"  (Spemann). 

In  der  Entwicklung  des  Auges  haben  wir  drei  verschiedene  Be- 
standteile in  den  Elementen  der  Augenblase,  der  Linse  und  der 
mesodermalen  Gewebe.  Dazu  kommen  die  Nebenorgane  (Augen- 
muskeln, Lider,  Drüsen),  ferner  die  knöcherne  Orbita,  endlich  die 
Augenmuskelnerven,  sowie  die  optischen  Bahnen  des  Gehirns.  Wir 
werden  zu  prüfen  haben,  inwieweit  die  Mißbildungen  Anhaltspunkte 
liefern,  Korrelationen  in  der  Entwicklung  dieser  Teile  anzunehmen. 
Dies  ist  schon  von  verschiedenen  Seiten,  besonders  von  Herbst  ge- 
schehen, und  die  Ergebnisse  sind  mit  denen  der  experimentellen 
Entwicklungsmechanik  in  Beziehung  gebracht  worden. 

Das  Vorkommen  von  Anophthalmus,  d.  h.  von  vollständigem 
Ausbleiben  der  Anlage  eines  oder  beider  Augen  weist  darauf  hin, 
daß  die  Anlage  der  MeduUarplatte  defekt  war,  oder,  falls  ein  noch 
unbekannter  formativer  Reiz  im  Sinne  Herbsts  zur  Bildung  der 
Augengruben  notwendig  ist,  daß  dieser  gefehlt  hat.  Gleichzeitig 
spricht  das  Vorkommen  des  einseitigen  Anophthalmus  dafür,  daß 
bereits  in  der  MeduUarplatte  das  Anlagematerial  der  beiden  Augen 
ein  getrenntes  ist. 

Die  Befunde  bei  der  Anencephalie  machen  es  wahrscheinlich,  daß 
eine  normale  Anlage  der  Augen  bei  defekter  Anlage  des  Gehirns 
möglich  ist,  ein  eindeutiger  Schluß  wäre  aber  wohl  nur  dann  gestattet, 
wenn  man  ganz  bestimmt  angeben  könnte,  ob  bei  dieser  Mißbildung 
das  Gehirn  von  vornherein  in  seiner  Anlage  hochgradig  defekt  oder 
erst  nachträglich  zerstört  ist. 

Da  die  Augenanlage  zunächst  ein  Stück  Gehirn  ist,  so  kann  mau 
von  einer  Korrelation  in  der  Entwicklung  von  Auge  und  Gehirn  wohl 
erst  sprechen,  wenn  die  Ausstülpung  der  primären  Augenblase  erfolgt 
ist  und  das  Sehorgan  damit  eine  gewisse  Selbständigkeit  erlangt  hat. 
Das  Auge  scheint  nun  in  der  Tat  eine  sehr  weitgehende  Unabhängig- 
keit vom  Gehirn  erlangt  zu  haben,  dafür  spricht  wieder  seine  Aus- 
bildung bei  der  Anencephalie  und  der  Befund  von  gänzlichem  Mangel 
des  Sehnerven,  der,  wie  oben  erwähnt,  für  gewisse  Fälle  von  Spemann 
durch  völlige  Abschnürung  vom  Zentralorgan  während  der  Umbildung 
in  den  Augenbecher  erklärt  wird. 
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Nur  zwischen  der  normalen  Ausbildung  der  Ganglienzellenschicht 
und  den  daraus  hervorgehenden  Nervenfasern  auf  der  einen,  von  be- 
stimmten Gehirnteilen  auf  der  anderen  Seite  besteht  eine  deutliche 
Korrelation ,  wie  die  Befunde  bei  Anencephalie ,  Hemicephalie, 
Meningoencephalocele  es  höchst  wahrscheinlich  machen. 

Die  Ausbildung  der  Augenmuskeln  sowie  der  knöchernen  Orbita, 
ferner  auch  der  Lider  und  des  Conjunctivalsackes  ist  unabhängig  von 
der  des  Bulbus;  wenigstens  wurden  diese  Teile  beim  Anophthalmus 
in  guter  Ausbildung  und  Funktion  gefunden. 

Auch  bei  der  Anencephalie  sind  gutentwickelte  Augenmuskeln 
vorhanden,  es  fehlt  ihnen  aber  die  Innervation.  Der  Befund  würde 
also  die  Unabhängigkeit  der  Entwicklung  der  Muskulatur  vom  Nerven- 
system, die  für  bestimmte  andere  Fälle  experimentell  bewiesen  ist.  be- 
stätigen, wenn  man  sicher  wüßte,  ob  bei  Anencephalie  überhaupt  keine 
Nerven  vorhanden  waren ;  auf  jeden  Fall  zeigt  er,  daß  der  Mangel  an 
Innervation  im  intrauterinen  Leben  nicht  zu  Atrophie  der  betreffenden 
Muskeln  zu  führen  braucht. 

Die  Erfahrungen  beim  Colobom  sprechen,  wie  schon  Herbst^) 
hervorgehoben  hat,  dafür,  daß  die  Ausbildung  des  Uvealtraktus  in 
Abhängigkeit  vom  äußeren  Blatt '•^)  der  Augenblase  steht,  daß  von 
diesem  ein  „formativer  Reiz"  ausgeht.  Denn  die  Diiferenzierung  er- 
folgt stets  genau  bis  an  die  Stelle,  wo  das  Pigmentepithel  aufhört. 
Soweit  ich  sehe,  stehen  einer  solchen  Annahme  keine  eindeutigen 
Tatsachen  der  Mißbildungslehre  entgegen.  Man  könnte  zwar  jene 
Fälle  von  Anophthalmus  als  Gegenbeweis  heranziehen ,  in  welchen 
einige  pigmentierte  Zellen  vom  Charakter  der  Stromapigmentzellen, 
dagegen  keine  Reste  der  Augenblase  gefunden  wurden.  Indessen 
sind  solche  Beobachtungen  nicht  absolut  eindeutig,  da  ein  Zugrunde- 
gehen von  sehr  unbedeutenden  Bestandteilen  der  Augenblase  auch 
ohne  Entzündung  denkbar  ist;  außerdem  handelt  es  sich  hier  ja  nicht 
um  eine  wirklich  ausgebildete  Chorioidea. 

Von  Interesse  für  die  Beurteilung  mancher  Fälle  ist  die  Frage, 
ob  die  Fähigkeit,  Fuscin  zu  bilden,  nur  den  Zellen  der  Augenblase, 
oder  auch  z.  B.  dem  äußeren  Blatte  des  Augenblasenstiels  zukommt. 
In  einigen  Fällen  wurden  Inseln  von  Pigmentepithelzellen  an  der 
Außenfläche  des  Sehnerven  vollständig  getrennt  vom  Pigmentepithel 
der  Retina  gefunden.  Handelt  es  sich  hier  um  atypische  Differenzierung 
der  Zellen  des  Augenblasenstiels  oder  um  Abschnürung  von  Elementen 
der  Augenblase?  Da  solche  Inseln  auch  an  der  dorsalen  Seite  des 
Sehnerven  vorkommen,  so  erscheint  mir  die  Annahme  der  Abschnürung 
viel  schwieriger  als  die  einer  atypischen  Differenzierung.  Daß  die 
Fähigkeit,  Pigmentepithel  zu  bilden,  den  Zellen  des  Neuroepithels 
wenigstens  unter  gewissen  Umständen  zukommt,  geht  für  mich  daraus 
hervor,  daß  ich  in  dem  von  mir  untersuchten  Teratom  der  Orbita 
an  verschiedenen  Stellen  Streifen  von  Neuroepithel  fand,  welche  auf 
kurze  Strecken  in  Pigmentepithel  übergingen,  ohne  daß  sich  sonst 
hier  irgend  etwas  fand,  woraus  man  auf  eine  rudimentäre  Augenanlage 
hätte  schließen  können. 


1)  Herbst,  Biolog.  Centralbl.,  Bd.  XIV,  1894. 

2)  Von  dem  inneren  Blatt  —  der  Retina  —  kann  ein  solcher  Eeiz  anscheinend 
nicht  ausgehen,  wie  das  Fehlen  der  Chorioidea  trotz  Vorhandenseins  der  Netzhaut 
im  ganzen  Colobom  lehrt. 
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Am  wichtigsten  ist  wohl  die  Frage,  ob  auch  beim  Menschen 
formative  Reize  zur  Bildung  der  Linse  in  demselben  Sinne  notwendig 
sind,  wie  dies  experimentell  für  Amphibien  nachgewiesen  wurde,  d.  h. 
ob  die  Berührung  der  Augenblase  mit  dem  Ektoderm  die  Linsen- 
bildung auslöst. 

Merkwürdigerweise  besteht  in  diesem  Punkt  sogar  zwischen  ganz 
nahe  verwandten  Amphibien  eine  Verschiedenheit ;  bei  Rana  esculenta 
kann  die  Linse  unabhängig  vom  Augenbecher  entstehen,  bei  Rana 
palustris  dagegen  nicht. 

Beim  Menschen  und  den  Säugetieren  kann  einstweilen  nur  ver- 
sucht werden,  in  dieser  Frage  Wahrscheinlichkeitsschlüsse  aus  dem 
Verhalten  der  Linse  bei  Mißbildungen  zu  ziehen.  Herbst^)  hat 
dafür  vor  allem  die  Zyklopie  benutzt  und  aus  der  Tatsache,  daß  die 
Linsen  sich  hierbei  immer  an  der  richtigen  Stelle  bilden,  mit  größter 
Wahrscheinlichkeit  die  abhängige  Differenzierung  erschlossen.  Der 
Beweis  ist  kein  unbedingt  zwingender,  wie  Spemann  näher  aus- 
führt. Das  Fehlen  der  Linse  beim  Anophthalmus  ist  mit  jener  Auf- 
fassung in  guter  Uebereinstimmung.  Komplizierter  werden  die  Ver- 
hältnisse beim  Mikrophthalmus.  Wir  haben  sowohl  Fälle,  in  denen 
die  Linse  vorhanden  ist  (die  Mehrzahl),  wie  auch  solche,  wo  sie  fehlt. 
Der  reinste  ist  wohl  der  von  Becker  2)  beschriebene.  Dort  hat  der 
Augenbecher  vorne  überhaupt  keine  Oeffnung,  sondern  Pigment- 
epithel und  Retina  sind  auch  am  vorderen  Pol  in  der  Kontinuität 
vorhanden,  eine  Linse  fehlt  gänzlich.  Meine  frühere  Ansicht,  daß  sie 
wieder  verschwunden  sei,  halte  ich  jetzt  für  die  unwahrscheinlichere, 
immerhin  geben  solche  Tatsachen  wie  das  Fehlen  der  Linse  in  dem 
ausgebildeten  mikrophthalmischen  Auge  von  Proteus  anguineus  und  ihr 
Vorhandensein  bei  der  Larve  zu  denken.  War  die  Linse  in  dem 
BECKERschen  Falle  tatsächlich  nie  vorhanden,  so  läßt  sich  derselbe  im 
Sinne  der  HERBSx-SPEMANNSchen  Aulfassung  deuten,  wenn  er  sie  auch 
nicht  beweist. 

Die  Befunde  bei  den  großen  epibulbären  und  zirkumbulbären  Der- 
moiden sind  verschieden,  indem  bei  einigen  ein  Linsenrudiment  vor- 
handen ist,  bei  anderen  fehlt.  In  Wagenmanns ^)  und  meinem*)  Falle 
befand  es  sich  innerhalb  des  Dermoids  vor  dem  eigentlichen  Bulbus. 
Ich  glaube  nicht,  daß  diese  Befunde  mit  einiger  Sicherheit  für  oder 
gegen  die  Annahme  der  Abhängigkeit  der  Linsenbildung  von  der 
Berührung  der  Augenblase  mit  dem  Ektoderm  zu  verwerten  sind. 
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Mißbildungen  des  Nervensystems. 

Von  Paul  Ernst  in  Heidelberg. 


Ziele  und  Wege  der  teratologischen  Hirnforschung-. 

Da  der  Mensch  seine  Stellung  in  der  Natur  der  Ausbildung  seines 
■Gehirns  verdankt,  so  muß  auch  sein  Hirn  auf  der  höchsten  Stufe  der 
Leistungen  der  Natur  stehen.  Seine  Zellen  müssen  einen  hohen  Grad 
von  Spezifität  und  Differenzierung,  kurz  von  Arbeitsteilung  erreicht 
haben.  Reiche  Wechselbeziehungen  der  Elemente  müssen  bestehen, 
Verbindungen  und  Gruppierungen  spezifischer  Elemente  zu  komplexen 
Verbänden  beteiligen  sich  am  Bau.  Die  erste,  formative  Phase, 
die  Bildung  der  äußeren  Form,  die  mit  der  Anlage  der  Medullarplatte 
beginnt,  mittelst  Einstülpung,  Abschnürungen,  Knickung  und  Wand- 
verdickung zur  Ausbildung  der  5  Hirnbläschen  fortschreitet  und  im 
3.  Monat  dies  Ziel  erreicht,  ist  gründlich  untersucht  und  wohl  bekannt. 
Doch  vieles  bleibt  noch  zu  tun  zur  Erforschung  der  zweiten, 
organogenetischen  Phase,  d.  h.  der  Innern  Ausgestaltung  der 
angelegten  Teile,  welche  in  Zunahme  der  Wanddicke,  Neubildungen 
in  den  Wucherungszonen  an  der  konvexen  und  ventrikulären  Fläche, 
ümordnung  des  Chaos  zu  Verbänden,  Umlagerung  und  Verschiebung 
der  Elemente  (im  4. — 6.  Monat),  in  Gruppierung,  Reifung,  kurz  Aus- 
bildung der  Innern  Architektonik  (d.  h.  der  Lagebeziehungen  kom- 
plexer Zellverbände)  besteht.  Das  Verfahren  der  Plattenrekonstruktion, 
für  die  erste  Phase  so  wichtig,  leistet  für  die  zweite  nichts.  Wird 
aber  ein  umschriebener  Bezirk  gleichsam  aus  der  Entwicklung  aus- 
geschaltet und  bleibt  er  im  schroffen  Gegensatz  zur  fortschreitenden 
Umgebung  stecken,  so  gewährt  das  einen  Einblick  in  die  innere  Ge- 
staltung. Darin  liegt  die  Bedeutung  höher  differenzierter  Mißbildungen 
und  die  teratologische  Methode  bemächtigt  sich  ihrer  als  Material 
zum  Studium  der  Entwicklungsgeschichte.  Sie  setzt  da  ein,  wo  andere 
Methoden  versagen. 

Das  Wesen  der  meisten  Mißbildungen  liegt  in  der  Fixation  einer 
bestimmten  Entwicklungsphase;  so  verrät  der  Hemicephalus  ein 
Stehenbleiben  der  Hirnanlage  auf  der  Stufe  der  Medullarplatte,  der 
Cyklop  die  Verhinderung  des  Paarigwerdens  des  Vorderhirnbläschens. 
Aus  der  Zeit  der  Entwicklung  der  Spinalganglien  liegen  alle  denkbaren 
Zustandsphasen  vor,  und  zwar  auch  bei  offenbleibendem  MeduUarrohr 
des  Hemicephalen  und  der  Spina  bifida,  wie  z.  B.:  ein  Teil  der  Ganglien 
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ist  abgeschnürt,  andere  sind  zum  Strang  vereinigt  in  Anlehnung  an 
die  Form  der  Ganglienleiste,  vereinzelte  Knötchen  sind  Erzeugnisse 
unvollkommener  Abschnürung.  Unbekümmert  um  die  geschädigten 
und  zurückbleibenden  Gebiete  entwickeln  sich  andere,  unversehrte 
Teile  ruhig  weiter,  so  das  Rückenmark  beim  Hemicephalen  (allerdings 
die  abhängige  Pyramidenbahn  ausgenommen),  so  ferner  beim  Cyklopen 
die  4  übrigen  Hirnbläschen  (mit  Ausnahme  der  abhängigen  Großhirn- 
anteile). Störungen  der  organbildenden  Phase  verwirren  die  Architek- 
tonik, was  sich  in  Heterotopien  ausspricht  oder  in  paradoxem  Verlauf 
von  Faserbündeln. 

Heterotopien  sind  unverbrauchtes  Bildungsmaterial,  sitzenge- 
bliebene graue  Substanz,  die  nicht  zum  Aufbau  der  Rinde  Ver- 
wertung gefunden ;  daher  auch  die  Rinde  über  Heterotopien  defekt 
ist.  Ist  die  Ausschwärmung  des  Bildungsmaterials  unterblieben,  so 
sind  die  Heterotopien  in  der  Wucherungszone  der  ventrikulären 
Oberfläche  gelagert,  ist  die  Wanderung  bloß  unterbrochen,  so  finden 
wir  Heterotopien  im  Mark.  Als  Zeugen  der  Unreife  beherbergen  die 
Heterotopien  indifferente  Urformen  der  Neuroblasten.  Der  Grad  der 
Reife  der  Heterotoi)ie  wird  gemessen  an  der  Ausprägung  des  Rinden- 
baues, an  der  Schichtung  der  Zellen,  an  der  Ausbildung  der  Tangential- 
fasern ;  weit  ausgereifte  Heterotopien  stammen  beispielsweise  vom 
Kleinhirn  oder  von  der  Olive,  die  bei  normaler  Struktur  nur  den 
rechten  Ort  verfehlt  haben,  dabei  trotzdem  oft  an  bestimmter  Stelle 
und  bilateral  sitzen,  zum  Beweis,  daß  auch  die  Fehler  mehr  oder 
weniger  gesetzmäßig  zustande  gekommen,  eine  Erkenntnis,  die  den 
P'orschungswert  der  Mißbildungen  erhöht. 

Allerdings  die  Schädlichkeit  selbst,  die  eine  Entwicklungsphase 
zum  Stehenbleiben  und  Verharren  veranlaßt  oder  mit  anderen  Worten, 
das  primäre  pathologische  Moment  (z.  B.  eine  Keimesvergiftung, 
Blastophthorie)  wird  man  anatomisch  nicht  nachweisen  können,  selbst 
wenn  es  gelingt,  durch  experimentelle  Eingriffe  ganz  ähnliche  Ent- 
wicklungshemmungen und  Stillstände  zu  erzeugen,  mit  weitgehender 
Nachahmung  einer  bestimmten  Mißbildung.  Selbst  dann  wird  man 
höchstens  eine  ähnliche  Schädlichkeit  wie  die  künstlich  verwendete  auch 
für  das  natürliche  Geschehen  annehmen,  dabei  aber  zugeben  müssen, 
daß  andere  Ursachen  ähnliche  Wirkungen  haben  können,  oder  mit 
einem  jetzt  beliebten  Ausdruck:  die  Kenntnis  der  formalen  Genese 
erlaubt  keine  Schlüsse  auf  die  kausale  Genese. 

Die  Schädlichkeit  braucht  indessen  nicht  alle  Bildungskräfte  zu 
zerstören,  sondern  kann  einen  Rest  verschonen,  so  daß  die  fixierte 
Phase  sich  erholt  und  weiter  entwickelt  nach  dem  normalen  Vorbikl. 
So  reifen  in  einer  Area  medullo-vasculosa  Ganglienzellen,  so  gedeiht 
in  einer  Heterotopie  die  Rinde  zu  gewisser  Reife. 

Von  Korrekturbildung  spricht  man,  wenn  bei  Agenesie 
phylogenetisch   junger  Teile,    die    phylogenetisch    älteren^)  durch 

1)  Phylogenetisch  alte  Anlagen  sind:  Kerne  der  motorischen  Nerven, 
der  Hinterstränge,  Gran  der  Formatio  reticularis,  Mittelhirndach,  tiefes  Mark  des 
vorderen  Zweihügels,  hinteres  Längsbündel,  Meynerts  Bündel  mit  G.  habenulae, 
zentrales  Höhlengrau,  Kleinhirn  mit  semen  3  Armen. 

Phylogenetisch  junge  Anlagen  sind:  Großhirnmantel  (Palhum)  und  alle 
Anlagen,  die  nach  Abtragung  des  Großhirns  verkümmern  (Pedunculus,  Kerne  des 
Zwischenhirns,  Kniehöcker,  ventrale  Sehhügelmassen,  Zellengeflechte  des  Brücken- 
graus, einige  Abschnitte  in  den  Kernen  der  Hinterstränge)  und  von  Monakow 
„Großhirnanteile"  genannt  werden. 
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kompensatorische  Hypertrophie  hervortreten,  wie  z.  B.  im  Zwischen- 
hirn Taenia  thalami  und  Ganglia  habenulae^),  oder  das  Mittelhirn- 
dach; das  erinnert  an  Postgeneration.  Prägt  sich  der  Artcharakter 
nicht  aus,  so  erscheinen  uns  niedrigere  Formen  als  Atavismus, 
z.  B.  bedingt  der  Balkenmangel  einen  Marsupialiertypus  der  Rand- 
windungen oder  bei  fehlender  Faltung  der  konvexen  Gehirnrinde  tritt 
eine  bilaterale  Längsfurche  als  Fissura  rhinalis  posterior  auf,  die  an 
Ungulaten  und  Carnivoren  gemahnt.  Aber  auch  ohne  Beziehungen 
zum  Normalen  werden  paradoxe  Verbindungen  und  Bil- 
dungen angebahnt,  wie  Faserkreuzungen  an  der  Basis,  Ver- 
wachsungen von  Markfaserbrücken,  deren  Sinn  uns  unverständlich 
bleibt.  Ein  sekundäres  pathologisches  Moment  tritt  da- 
durch hinzu,  daß  das  Mißbildungsgewebe  meist  krank  ist,  einen  Locus 
minoris  resistentiae  darstellt,  geneigt  zu  Blutungen,  Entzündungen, 
Verwachsungen,  vielleicht  zu  Geschwulstbildung. 

Da  die  embryonale  Zelle  indifferent  und  regenerationsfähig,  auch 
multi-  und  allopotent  ist,  d.  h.  in  früher  Zeit  auch  anderswertiges 
Material  erzeugen  kann,  als  in  der  Richtung  ihrer  prospektiven  Be- 
deutung läge,  so  wird  sie  auf  das  primäre  pathologische  Mo- 
ment anders  reagieren  als  die  fertig  ausgereifte  Zelle  und  es  werden 
innere  Entwicklungsfaktoren  wirken,  und  zwar  mit  dem  Bestreben, 
etwas  Fertiges,  möglichst  Ganzes  zu  liefern,  der  Störung  zum  Trotz. 

Mit  einer  gewissen  Einschränkung  darf  durch  sorgfältige  Ver- 
gleichung  der  Mißbildung  mit  entwicklungsmechanischen  Versuchen 
doch  auch  die  menschliche  Mißbildung  gleichsam  als  ein  Expe- 
riment der  Natur  im  Sinne  einer  Unterbrechung  der  Entwicklung 
nach  einer  bestimmten  Richtung  hin  durch  Fixation  der  Anlage  auf- 
gefaßt werden,  wobei  allerdings  mit  jenen  paradoxen  und  Korrektur- 
bildungen und  scheinbaren  Atavismen  gerechnet  werden  muß.  Ent- 
weder haben  Entwicklungsstörungen  mechanischen  und  funktionellen 
Einfluß  auf  andere  Teile  durch  Wechselwirkung  der  Neu- 
rone und  es  gibt  sich  darin  eine  Zu  gehörigkeit  und  Abhängig- 
keit kund,  oder  es  bleiben  andere  Gebiete  völlig  unbeeinflußt  und 
entwickeln  sich  durch  Selbstdifferenzierung  zu  voller  Reife. 
So  entwickeln  sich  die  Ganglienleisten  trotz  mangelnden  Gehirns  und 
Rückenmarks,  die  Sinnesorgane,  Auge,  Ohr,  Riechorgan  trotz  ver- 
kümmerter Hirnanlage.  Durch  Regulation  und  Postgeneration  sucht 
bei  Verdoppelung  des  Rückenmarks  jede  Hälfte  ein  möglichst  fertiges 
Ganzes  mit  der  bekannten  Anordnung  grauer  und  weißer  Substanz 
auszubilden.  Dieser  Wachstumstrieb  ist  so  unabhängig  und  mächtig, 
daß  nach  Zerstörung  normaler  Bahnen  eher  paradoxe  Verbindungen 
zustande  kommen,  als  daß  die  Anlage  zugrunde  ginge.  Unbekümmert 
um  spätere  Ausübung  ihrer  Tätigkeit  entstehen  Gruppierungen  und 
Anordnungen,  unabhängig  von  Funktionen  geschieht  die  Markbildung 
z.  B.  in  atypischen  Faserbündeln  und  in  den  mit  zerzausten  Haaren 
verglichenen  aberrierten  Markfiguren  heterogener  Herde.  So  stark 
wirkt  die  Tendenz,  das  Fertige  zu  liefern,  ohne  erst  den  funktionellen 
Einfluß  abzuwarten.  Damit  steht  im  Zusammenhang,  daß  das  unreife 


1)  Z.  B.  Größe  des  vorderen  Zweihügels  und  seines  Armes  zum  äußeren  Knie- 
höcker bei  Kleinheit  des  Hinterhauptlappens,  des  KindenteUs  von  Kniehöcker  und 
Pulvinar,  Hypertrophie  des  inneren  Eäiiehöckers  bei  Sch\yund  des  Schläfenlappens; 
Größe  der  Taenia  thalami,  Gl.  habenulae,  Fase,  retroflexus  und  Gl.  interpedunculare, 
d.  h.  der  vom  Großhirn  unabhängigen  Zwischenhirnteile  bei  Kleinheit  der  übrigen. 
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Neuron  nicht  von  sekundärer  Degeneration  ergriffen  wird.  Im  embryo- 
nalen Gewebe  ist  solche  nicht  bekannt. 

Ihre  innere  Abhängigkeit  von  der  Gehirnrinde  noch  ohne  funk- 
tionelle Verknüpfung  zeigen  die  „GrolShirnanteile"  (Thalamuskerne) 
durch  mangelhafte  Entwicklung  bei  Agenesie  des  Großhirns  an,  wo- 
gegen die  phylogenetisch  alten  Kerne  der  MeduUa  und  des  Mittelhirn- 
daches unbehelligt  bleiben. 

Je  vollkommener  eine  Phase  durch  Abstellung  ihrer  Entwicklung 
fixiert  wird,  je  weniger  regulative  und  postgenerative  Reifungen  in 
dem  erstarrenden  Gebiet  hinzutreten,  je  unbeteiligter  die  umgebenden 
und  angrenzenden  Bezirke  voll  ausreifen,  um  so  schroffer  setzt  sich 
der  ausgeschaltete  Teil  vom  gesunden  ab,  um  so  augenfälliger  wird 
die  Entstellung,  um  so  leichter  die  Deutung  der  Mißbildung  und  die 
Bestimmung  des  teratogenetischen  Terminationspunktes  sein. 

In  diesen  einleitenden  Betrachtungen  sind  besonders  die  anato- 
mische Untersuchung  fertiger  Mißbildungen  und  ihre  Rückschlüsse  als 
Programm  einer  teratologischen  Hirnforschung  gewürdigt  worden. 
Aber  es  leuchtet  ein,  daß  zum  Verständnis  der  Mißbildungen  noch 
andere  Wege  führen,  einmal  die  Untersuchung  früher  entwicklungs- 
geschichtlicher Stadien  von  Mißbildungen  und  ihre  Vergleichung  mit 
den  fertigen,  und  ferner  der  Versuch,  künstlich  durch  Beeinflussung 
oder  Störung  der  Entwicklung  Mißbildungen  zu  erzeugen,  die  man 
dann  im  wahren  und  eigentlichen  Sinne  des  Wortes  als  „Entwicklungs- 
störungen" zu  bezeichnen  berechtigt  ist. 

Es  ist  so  oft  die  Mißbildung  als  ein  von  der  Natur  ausgeführtes 
GuDDENsches  Experiment  hingestellt  worden,  daß  es  lohnt,  darüber 
ins  klare  zu  kommen.  Dabei  wird  man  sich  auch  der  Unterschiede 
zwischen  künstlich  erzeugten  und  menschlichen  Mißbildungen  bewußt 
werden  müssen.  Die  künstlich  erzeugten  sind  recht  hinfälliger  Art 
und  lassen  sich  nicht  aufziehen  während  ja  gerade  die  natürlichen 
(menschlichen  und  tierischen)  oft  einen  im  Verhältnis  zu  ihren  Mängeln 
(Anencephalie ,  Amyelie)  geradezu  erstaunlichen  Reifegrad  erlangen 
und  extrauterinen  Lebens  fähig  sind.  Wenn  man  mit  thermischen  und 
chemischen  Reizen  bei  Tieren  die  Entwicklung  hat  stören  können  mit 
dem  Ergebnis  einer  typischen  Mißbildung,  muß  man  sich  hüten,  den- 
selben Reiz  auch  für  die  entsprechende  Mißbildung  des  Menschen  zu 
fordern,  denn  über  thermische  und  chemische  Beeinflussung  des  jungen 
Keims  im  Mutterleib  sind  wir  bloß  auf  ganz  unsichere  Vermutungen 
angewiesen,  und  denken  an  Fieberzustände  der  Mutter,  an  alkohoHsche 
oder  syphilitische  Vergiftung,  an  Stoffe  aus  der  Uteruswand.  Aber 
wir  tun  gut,  jede  Schablone  zu  vermeiden  und  es  offen  zu  lassen,  ob 
sich  nicht  thermische,  chemische  und  mechanische  Momente  zur  Be- 
einflussung des  Keimes  verbinden  können. 

Die  allgemeine  Pathologie  kennt  Beispiele  genug  von  ähnlichen 
Wirkungen  unähnlicher  Schädlichkeiten.  Man  wird  auch  für  manche 
Formen  das  sekundäre  pathologische  Moment  höher  anschlagen  müssen, 
z.  B.  daß  nach  Schluß  des  Medullarrohrs  durch  Blutsperre  oder  Ge- 
rinnung manches  zerfällt,  was  wiederum  Rückbildungen  anderer  Teile 


1)  So  waren  z.  B.  Heetwigs  Froschembryonen  nach  NaCl-Behandlung  nicht 
über  den  6.  Tag  hinaus  zu  züchten,  sondern  verpilzten  vom  Dotterfeld  aus.  Die 
freiliegende  Hirnplatte  war  leicht  zu  beschädigen  und  die  Epidermis  schien  durch 
NaCl  zu  leiden. 
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nach  sich  zieht.  Kurz,  mag  es  auch  gelingen,  komplexe  Komponenten 
in  befriedigender  Weise  in  einfachere  aufzulösen,  zu  einfach  wird  man 
sich  die  Aufgabe  in  diesem  Gebiet  nicht  vorstellen  dürfen. 

So  gewichtig  also  die  Unterschiede  zwischen  natürlichen  und  künst- 
lichen Mißbildungen  sind,  so  können  wir  im  allgemeinen  doch  die  Miß- 
bildungen als  Naturexperimente  auffassen  und  ihren  Erkenntniswert 
für  die  Entwicklungsgeschichte  etwa  so.  hoch  anschlagen,  wie  den  der 
pathologischen  Anatomie  für  den  normalen  Bau  Was  aber  den  oft 
gebrauchten  Vergleich  mit  einem  GuDDENschen  Experiment  anlangt, 
muß  man  sich  vor  Augen  halten,  daß  beiden  gemeinsam  eine  Ent- 
wicklungsstörung ist,  aber  beim  operierten  Tier  herrscht  sekundäre 
Degeneration  vor  (allerdings  beim  Neugebornen  auch  die  retrograde 
Atrophie  und  somit  der  Untergang  des  ganzen  Neurons),  während  bei 
den  Mißbildungen  des  fötalen  Nervensystems  gar  keine  sekundäre  Degene- 
ration zustande  kommt  (allerdings  wohl  eine  Unterdrückung  ganzer 
Neurone),  aber  eine  unabhängige  Differenzierung  in  großem  Maßstabe 
die  Formenbildung  beherrscht.  Mit  anderen  Worten:  das  differenzierte 
Gewebe  des  Zentralnervensystems  reagiert  ganz  anders  auf  Störungen, 
die  bestimmte  Teile  vernichten,  als  das  Material  der  frühesten  Anlage, 
das  außer  zurückbleibenden  systematisch  zusammenhängenden  Teilen 
genug  andere  besitzt,  die  einer  Selbstdifferenzierung,  ja  sogar  über- 
mäßiger Fortentwicklung  fähig  sind. 

Also  ein  Naturexperiment  kann  man  die  Mißbildungen  in  gewissem 
Sinne  nennen,  ein  GuDDENsches  eigentlich  nicht. 

So  ist  die  teratologische  Hirnforschung  zu  einer  eigenen  Methode 
geworden,  die  nicht  nur  die  experimentelle  Teratologie  ergänzt,  sondern 
die  der  anatomischen,  vergleichend-anatomischen,  entwicklungsgeschicht- 
lichen, pathologischen  und  experimentell-pathologischen  Forschung  zur 
Seite  geht,  und  als  ein  Teil  der  Morphologie  gelten  darf. 

Teratologische  Hirnforschung. 
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I.  Störungen  des  Verschlusses  in  der  hinteren  Mittellinie  des 
Körpers  (Cerebrospinalhöhle). 

a)  Im  Bereich  der  Wirbelsäule. 

Rhachischisis  (partialis  et  totalis),  M y e  1  o c e  1  e  (Myelomeningocele), 
Myelocystocele,   Myelocystonieningocele,  Meningocele 
Spina  Iis,  Spina  bifida  occulta. 

Es  ist  zurzeit  keine  undankbare  Aufgabe,  unsere  anatomischen 
Kenntnisse  über  die  Mißbildungen  des  Hirns  und  Rückenmarks  zu- 
sammenzufassen, um  eine  Grundlage  zu  schaffen,  auf  der  sich  weiter 
bauen  läßt.  Anatomische  und  experimentelle  Untersuchungen  haben 
einige  Fragen  aufgeklärt  und  man  hat  heute  einen  besseren  Einblick 
in  die  formale  Genese  dieser  Störungen.  Es  empfiehlt  sich,  von  der 
Betrachtung  der  einfachsten  Form  auszugehen  und  zu  den  verwickelten 
fortzuschreiten,  und  da  auch  historisch  das  Verständnis  der  Ver- 
bildungen  des  Hirns  Licht  empfangen  hat  von  der  besseren  Erkenntnis 
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der  Rückenmarkstörungen,  weil  letztere  die  einfacheren  sind,  so  ist 
es  Gebot  klarer  Darstellung,  beim  Leichtverständlichen  anzufangen. 

Die  Rhachischisis  posterior  stellt  den  denkbar  einfachsten 
Zustand  gespaltener,  oder  besser,  olfener,  nicht  geschlossener  Rücken- 
marksanlage dar ;  ohne  eine  geschwulstartige  Erhöhung  der  Rücken- 
tiäche  ist  das  zur  Rückenmark-  und  Rückgratbildung  bestimmte  Gewebe 
breit,  blattförmig  auseinandergelegt  und  man  sollte  daher  besser  nicht 
von  einer  Spalte  reden,  da  am  Rücken  höchstens  eine  breite  offene 
Rinne  zu  sehen  ist  (Fig.  31).  Der  Ausdruck:  Wirbelsäule,  Wirbelbogen, 
Häute  und  Medullarrohr  seien  gespalten,  erweckt  leicht  die  Vorstellung, 
sie  seien  geschlossen  gewesen  und  dann  getrennt  worden,  was  sich 
mit  unserer  heutigen  Ansicht  nicht  mehr  verträgt.  Es  ist  ja  auch  gar 
nicht  bloß  eine  Spalte,  sondern  ein  offener  Mangel  der  Wirbelbogen. 
Ist  nun  diese  Rinne  in  der  Länge  wenig  ausgedehnt  und  beschränkt 
sie  sich  bloß  auf  den  Hals-,  oder  Brust-,  oder  Lendenteil,  so  wird  sie 
als  eine  Rhachischisis  partialis  (Merorhachischisis),  und 
zwar  je  nach  ihrer  Lage  mit  dem  Beiwort  cervicalis,  dorsalis, 
lumbalis,  sacralis  bezeichnet,  von  denen  die  letzteren  die  häufigem, 
die  ersteren  zuweilen  mit  der  entsprechenden  Gehirnmißbildung  (der 
Cranioschisis)  verbunden  sind. 


Fig.  31.  Rhachischisis  posterior,  schwerste  Form.  Wirl3el,  Eiickenmark  samt 
Häuten  gespalten.  Die  Häute  gehen  vonemander  getrennt  in  das  subkutane  Ge- 
webe über,  das  Rückenmark  m  die  Epidermis.  (Nach  Hildebrand,  umgezeichnet, 
ebenso  die  Figuren  36,  37,  38,  42,  46,  47,  48.)  Gemeinsame  Bezeichnungen :  R  Rücken» 
mark,  H  Haut,  P  Pia,  A  Arachnoides,  D  Dura,  N  Nervenwurzeln,  W  Wirbelkörper, 
K  Knochen  der  ^Virbelbogen. 

Besondere  Beachtung  verdient  das  Gewebe  am  Boden  der  Rinne. 
Da  findet  man  eine  weiche  dünne  Haut,  ein  rudimentäres,  wohl  auch 
geteiltes  Rückenmark,  oder  als  Ueberrest  der  Rückenmarksanlage 
(MeduUarplatte)  ein  rotes,  sammetartiges  Lager  von  zottiger,  kaver- 
nöser, schwammiger  Beschaffenheit,  die  an  erektile  Geschwülste  er- 
innert. Reichliche,  buchtige,  dicht  aneinander  liegende,  dünnwandige 
Gefäße,  den  Aderhautgeflechten  ähnlich,  erklären  die  vielen  Blutungen, 
die  das  Gewebe  durchsetzen  uud  kavernöse  Räume  vortäuschen.  Aehn- 
lich,  nur  üppiger  ist  dieselbe  Masse  bei  Hirn  spalten.  Zwischen  den 
dicht  geflochtenen  Gefäßen  verlaufen  feine  Gliafasern  und  Glianetze; 
dazwischen  sind  Gliazellen  eingestreut.  Spärlicher  lassen  sich  Ganglien- 
zellen finden,  meist  ohne  Fortsätze  in  Gruppen  vereint.  Dazu  gesellen 
sich  markhaltige  Nervenfasern,  einzeln  und  bündelweise.  Für  Untergang 
von  Nervensubstanz  findet  sich  kein  Zeugnis,  weder  Fettkörnchenkugeln, 


74 


Kapitel  II. 


noch  geschwollene  Achsenzylinder,  noch  Amyloidkörperchen  (?).  Ebenso- 
wenig kann  mau  von  angiomatöser  Wucherung  reden,  da  die  Gefäße 
immerhin  eine  gewisse  typische  Anordnung  haben.  In  höheren  Reife- 
graden ist  das  Nervengewebe  besser  ausgebildet  und  kommen  An- 
deutungen von  Vorder-  und  Hinterhorn  zum  Vorschein. 

Die  so  geschilderte  Substanz  nennen  wir  nach  ihren  wesentlichen 
Bestandteilen  Area  medullo-vasculosa  (v.  Recklinghausen) 
und  wir  dürfen  sie  geradezu  als  Ueberbleibsel  der  Rückenmarksanlage, 
in  gewissem  Sinne  als  überdauernde  Medullarplatte  auffassen,  die 
allerdings  noch  gewisse  Veränderungen  des  Wachstums  und  der  Diffe- 
renzierung erfahren  hat  (Fig.  32  und  Fig.  33  a  u.  b).  Die  Area  medullo- 
vasculosa  liegt  auf  der  Pia-arachnoides  und  diese  wiederum  auf  der 
Dura,  und  diese  beiden  gehen,  als  von  mesodermaler  Abkunft,  seitlich 
in  das  subkutane  Gewebe  über  und  werden  von  Epithel  bedeckt, 
welches  seinerseits  die  Fortsetzung  des  Zylinderepithels  gleicher  ekto- 
dermaler  Abkunft  bildet,  das  in  manchen,  wegen  seiner  Hinfälligkeit 

nicht  in  allen  Fällen,  als 
oberflächliche  Bekleidung  der 
Area  medullo-vasculosa  vor- 
gefunden wird. 


Fig.  32.  Area  medullo-vasculosa 
der  Ehachischisis  (nach  v.  Reck- 
LiNGHAUSEif).  A  mit  Haaren  be- 
setzte äußere  Haut;  R  Rückenmark 
mit  hinteren  Wurzeln,  durch  Ein- 
schnitt bis  X  freigelegt;  S.m.v  Sub- 
stantia  medullo-vasculosa,  bei  S.'m.'v' 
auf  dem  Durchschnitt;  iSp  im  sub- 
arachnoidealen  Spaltraum  die  Ner- 
venwurzeln und  Lig.  denticulatum 
(Lg.d.);  Pk  kraniale  Polgrube,  Pc 
kaudaie  Polgrube ;  Z.es  Zona  epithelio- 
serosa,  Z.d  Zona  dermatica  mit 
Haaren;  {//■  ünterhautfettgewebe.  Die 
seitlichen  weißen  Fäden  im  Bpalt- 
raum  sind  arachnoideale  Bindege- 
websfäden  zwischen  Pia  und  Dura. 

Das  nachbarliche  Verhältnis  der  Area  medullo-vasculosa  zur  Um- 
gebung läßt  sich  kurz  dahin  zusammenfassen,  daß  sie  an  den  Seiten 
eingerahmt  wird  von  der  zarten,  durchscheinenden,  gefäßreichen  Zona 
epithelio-serosa,  d.  h.  von  Epithel  bedeckter  Pia-arachnoides  ohne 
Nervengewebe,  die  sich  allmählich  nach  der  Peripherie  in  die  immer 
noch  dünne  Zona  dermatica,  d.  h.  von  Epidermis  bedeckter  Haut 
mit  Haaren  (oft  Lanugo)  verliert.  Nach  vorn  und  hinten  ist  die  Area 
durch  2  Grenzmarken  bezeichnet,  nämlich  die  kraniale  und  kaudaie 
Polgrube,  trichterförmige  Vertiefungen,  die  in  den  Zentralkanal 
der  anstoßenden  geschlossenen  Rückenmarksanteile  hineinführen,  was 
etwa  durch  eine  vorsichtig  tastende  Borste  nachgewiesen  wird.  Es 
ist  selbstverständlich,  daß  das  untere  Polgrübchen  fehlen  muß  bei 
Rhachischisis  lumbosacralis,  unterhalb  deren  überhaupt  kein  Rücken- 
mark mehr  vorhanden  ist,  und  daß  das  obere  Grübchen  fehlt  bei  hoch- 
sitzender Rhachischisis  cervicalis,  die  in  eine  Cranioschisis  übergeht, 
denn  da  fehlt  ein  geschlossenes  Rohr  ebenfalls.    Schneidet  man  quer 
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auf  die  Area  medullo-vasculosa  und  die  darunterliegende  Pia  ein,  so 
gewinnt  man  einen  Einblick  in  den  subarachnoidalen  Raum 
und  kann  darin  jederseits  von  der  Mitte  nach  der  Seite  hin  in  dieser 
Reihenfolge  unterscheiden:  vordere  Wurzel,  Ligamentum 
denticulatum,  hintere  Wurzel,  Arachnoidalfäden,  die 
zwischen  Pia  und  Dura  ausgespannt  sind.  Alle  diese  Verhältnisse  sind 
für  die  Diagnose  und  die  Deutung  der  Rhachischisis  wichtig.  Schon 
bei  der  Rhachischisis  partialis  kann  indessen  die  Area  medullo- 
vasculosa  fehlen,  vielleicht  auch  verloren  gehen,  so  daß  dann  die 
bloße  ventrale  Pia  zutage  liegt,  was  man  als  partielle  Amyelie 
bezeichnen  darf. 
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Fig.  33.  a.  Area  medullo-vasculosa  (Schnitt  in  der  Höhe  des  13.  Wirbels), 
b.  Area  med. -vasc.  (Schnitt  in  der  Höhe  des  17.  Wirbels).  Ehachischisis,  Holo- 
akranie,  partielle  Amyehe,  Pseudencephalie  (1.  Fall,  nach  Veraguth). 


Trotz  beschränkter  und  umschriebener  Ausdehnung  des  Defektes  bei  partieller 
Rhachischisis  kommt  doch  die  Schwere  der  Störung  deutlich  zum  Ausdruck  durch 
verminderte  Zahl  der  Wirbelkörper,  ihre  ungleiche  Größe,  sogar  ihre  Verstümmelung. 
Noch  in  der  Umgebung  der  Einne  sind  auffallend  kleine  oder  keüförmig  eingeschobene 
Wirbelkörper  zu  finden,  Eippen  fehlen  oder  sind  verbildet,  Eückenmuskeln  sind 
defekt,  Verlagerungen  und  Defekte  der  Milz,  der  Nebennieren,  der  Hoden  schheßen 
sich  an,  das  Peritonaeum  ist  nicht  ausgebildet,  es  kommen  Darm-,  Bauch-  und  Zwerch- 
fellspalten  mit  Ektopie  der  Eingeweide  vor,  es  kann  der  Anus  fehlen,  die  unteren 
Extremitäten  sind  verwachsen  (Sympodie,  Sirene)  oder  verkümmert  oder  verbildet 
(Klumpfuß).  Der  mangelhafte  Verschluß  des  Eückenmarks  braucht  sich  nicht  auf 
den  äußerlich  sichtbaren  Bezirk  zu  beschränken,  so  ist  bei  Ehachischisis  lumbalis 
sogar  im  Halsteil  das  Eückenmark  hinten  offen,  d.  h.  die  Fissura  longitudinalis 
osterior  reicht  bis  in  den  klaflFenden  und  verbreiterten  Zentralkanal  hinein  und 
eherbergt  einen  gefäßhaltigen  Piafortsatz,  ja  es  ist  eine  weitreichende  Zweiteilung 
des  Eückenmarks  mit  gesondert  abgehenden  Nervenwurzeln  hierbei  beobachtet.  Es 
ist  also  die  innere  Störung  viel  ausgedehnter  und  umfangreicher  als  die  äußere  Be- 
sichtigung verrät,  was  auf  zahlreiche  Analogien  im  Gebiet  der  Mißbildungen  hin- 
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weist  und  zu  gründlicher  Untersuchung  auffordert*).  In  einem  der  selteneren  Fälle 
von  Rhachischisis  dorsaüs  war  die  Area  meduUo-vasculosa  nicht  nur  lateral,  sondern 
auch  auf  der  kaudalen  Seite  von  Zona  epithelio-serosa  eingefaßt,  von  der  begreiflicher- 
weise keine  Nervenwurzeln  mehr  abgingen,  sondern  die  nur  die  Cauda  equina  über- 
brückte. Die  Area  zwischen  zwei  Polgruben  war  25  mm  lang,  20  mm  breit,  der  ganze 
Defekt  des  X.  Dorsal-  bis  III.  Lumbalwirbelbogens  war  45  mm  lang  und  25  mm 
breit,  an  der  Haut  gemessen. 

Verläuft  die  Rinne  in  der  ganzen  Länge  des  Rückens  von  oben 
bis  unten,  betrifft  also  der  mangelhafte  Schluß  alle  Wirbelbogen,  und 
Häute  und  Rückenmark  im  selben  Bereich,  so  spricht  man  von 
Rhachischisis  totalis  (Holorhachischisis)  (Fig.  34).  Solche 
hochgradigen  Fehler  verbinden  sich  gewöhnlich  mit  Acranie,  Anen- 
cephalie,  und  öfter  tritt  Amyelie  hinzu,  d.  h.  es  ist  dann  vom  Zentral- 
nervensystem gar  nichts  zustande  gekommen.  Die  defekten  Wirbel- 
bogen sind  zu  beiden  Seiten  der  Rinne  durch  flache  Höcker  angedeutet, 


Fig.  34.  Craniorhachischisis  mit  AnencephaUe  und  Amyelie.  Schädelbasis  mit 
häutigen  fetzigen  Massen,  die  offene  Rückenmarksrinne  mit  zarter  Haut  (Pia  mater) 
bedeckt.  Kypholordotische  Verkrümmung  und  Verkürzung  der  Wirbelsäule.  (Nach 
Ziegler.) 

die  hintere  Fläche  der  Wirbelkörper  ist  von  Dura  bekleidet,  worauf 
oder  worin  Spinalganglien  lagern,  die  Nerven  entspringen  lassen.  Wie 
bei  Rhachischisis  partialis,  ja  begreiflicherweise  noch  mehr  und  aus- 
geprägter treten  Anomalien  der  Wirbelsäule  hinzu,  Unterzalil  der 
Wirbelsegmente  (z.  B.  bloß  24),  kyphotische  Verbiegungen,  Ektopie 
der  Milz  vor  der  Wirbelsäule  über  dem  Zwerchfell,  Oesophagus- 
divertikel,  Fehlen  der  Nebennieren,  Kryptorchis. 


1)  Vergl.  II.  Teil  Fig.  315,  Wirbelsäule  bei  Dicephalus,  und  vergl.  Ernst, 
Encephalocele,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XXV. 


Amyelie. 
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Da  der  mehr  oder  minder  ausgesprochene  Mangel  des  Rücken- 
marks, die  totale  und  partielle  Amyelie  meist  mit  Rhachischisis 
totalis  verknüpft,  jedenfalls  dabei  am  besten  untersucht  und  in  ihrer 
Bedeutung  am  iDesten  gewürdigt  ist,  so  sei  ihr  hier  ein  Platz  an- 
gewiesen. Es  kommen  hier  alle  Stufen  und  Grade  von  Ueberbleibseln 
der  Rückenmarksanlage  in  Gestalt  einer  Area  medullo-vasculosa  bis 
zu  totaler  Amyelie  vor.  Es  seien  einige  gezeichnet.  Der  kraniale 
Abschnitt  der  Rückenmarksanlage  ist  samt  Pia-arachnoides  geschlossen, 
den  geschlossenen  Zentralkanal  mit  ausgereiftem  Ependym  umgibt 
unentwickeltes  Nervengewebe,  von  dem  hintere  Wurzeln  entspringen. 
Ein  zweiter  Grad  vertritt  gleichsam  die  Erstarrung  auf  der  Stufe  der 
Medullarplatte  mit  symmetrischen  Ganglienzellengruppen  und  sym- 
metrisch in  die  seitlichen  Abschnitte  der  Platte  einwachsenden  Nerven- 
wurzeln und  mit  obertlächlichera 
Ependymbelag,  und  in  einem  dritten 
Grad  ist  das  Medullarrohr  noch 
offen,  die  Spinalganglien  haben  sich 
segmental  von  ihm  abgetrennt,  sind 
aber  noch  nicht  extradural  ausge- 
wandert, sondern  noch  in  der  Nähe 
des  Zentralkanals  geblieben  und 
schließlich  sind  die  Ganglien  noch 
unvollkommen  getrennt,  wie  mit- 
einander verlötet,  als  vergegenwär- 
tigen sie  die  Ganglienleiste. 

Fig.  35.  Anencephalie  mit  totaler 
Amyelie  (nach  v.  Leonowa),  dorsale 
Fläche  des  Fötus,  sjy.g  1. — 10.  Spinal- 
gangüon ,  h.iv  hintere  Wurzeln ,  P.isch 
Plexus  ischiadicus,  (ßut  Muscuhis  glutaeus, 
b  Substantia  medullo-vasculosa;  a  Ueber- 
gang  der  Eückenhaut  in  dünnes  Häutchen 
(Arachnoides) ;  y  Occipitalknochen,  auf  den 
sich  eine  der  kaudalsten  Wurzehi  legt;  x 
an  Stelle  des  1.  rechten  Ganghon  läng- 
licher hämorrhagischer  Knoten  (abgelöstes 
Ganglion  ?).  Selbständige  Entwickhuig  der 
Spmalganghen  mit  ihren  zentripetalen  Aus- 
läufern, die  das  Rückenmark  suchen. 

Von  besonderer  Bedeutung  ist  aber  bei  totaler  Amyelie  das 
Vorhandensein  der  Spina  Igan  glien  und  ihrer  Nerven  aus - 
läufer,  ein  Befund,  der  schon  1870  von  Manz  erwähnt,  aber  erst 
1892  von  V.  Monakow  in  seinem  ganzen  Wert  erkannt  und  gewürdigt 
wurde  (Fig.  35).  Es  konnten  bei  totaler  Amyelie  nach  Ablösung  der 
bedeckenden  Dura  links  10,  rechts  9  Spinalganglien  präpariert  werden 
(Leonowa),  3  weitere  in  der  Nackengegend,  aus  deren  jedem  eine 
periphere  und  eine  zentrale  Wurzel  austrat.  Die  zentralen  Wurzeln 
ziehen  die  ganze  W^irbelrinne  entlang  hinauf  gegen  das  Hinterhaupt, 
als  ob  sie  das  fehlende  Rückenmark  suchten.  Diese  Wurzeln  sind  nur 
von  Arachnoides,  nicht  von  Dura  bedeckt,  die  letztere  überdacht  nur 
die  Spinalganglien  und  verwächst  mit  den  defekten  Wirbelbogen.  Die 
peripheren  Nerven  entspringen  alle  aus  Spinalganglien,  auch  Muskel- 
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äste  derselben.  Vordere  Wurzeln  fehlen  ganz.  So  erklärt  sich,  daß 
Schulter-  und  Beckengürtelplexus  vorhanden,  aber  schmächtiger  sind, 
weil  ihr  motorischer  Anteil  fehlt.  Sympathische  Ganglien,  Spinal- 
ganglien und  hintere  Wurzeln  erwiesen  sich  als  intakt  und  entsprachen 
in  ihrer  Ausbildung  einem  normalen  Fötus  gleichen  Alters.  Das  Vor- 
kommnis bewies,  daß  die  Ursprungskerne  der  sensiblen  Fasern  in  den 
Spinalganglien  und  nicht  im  Zentralnervensystem  zu  suchen  seien, 
bewies  auf  dem  Umwege  auch  die  Auffassung  von  His,  daß  sym- 
pathische und  Spinalganglien  vor  Schluß  des  MeduUarrohrs  sich  als 
Neuralleiste  aus  der  MeduUarplatte  abgliedern  und  neben  die  Wirbel- 
säule lagern,  und  bewies  endlich  die  weitgehende  entwicklungs- 
geschichtliche Selbständigkeit  der  Ganglienanlagen  und  ihrer  Produkte, 
der  auswachsenden  hinteren  Wurzeln  und  ihre  Unabhängigkeit  vom 
Medullarrohr.  Damit  stimmen  auch  unsere  Kenntnisse  von  der  Bil- 
dung des  sympathischen  Systems  durch  Abgliederung  aus  der  Ganglien- 
leiste im  2.  Monat  überein.  Trotz  Fehlens  der  Vorderhornzellen  und 
vorderen  Rückenmarkwurzeln  hatten  sich  die  quergestreiften  Muskel- 
fasern gut  entwickelt,  d.  h.  der  Einfluß  der  motorischen  Nerven  auf 
die  Ernährung  der  von  ihnen  innervierten  Muskeln,  den  wir  aus  zahl- 
reichen Tatsachen  der  Pathologie  kennen ,  fängt  erst  nach  dem 
Embryonalleben  an  zu  wirken,  oder,  mit  den  Worten  der  Entwick- 
lungsmechanik: in  der  Embryonalperiode  wachsen  die  Muskeln  durch 
Selbstdiiferenzierung  ohne  Reiz  und  erst  in  der  postembryonalen 
Periode  des  funktionellen  Reizlebens  wird  Wachstum  und  Entwicklung 
abhängig  von  funktionellen,  und  zwar  hier  motorischen  Reizen.  Auch 
die  Auffassung  von  der  Selbständigkeit  einzelner  Bahnstrecken  des 
Nervensystems,  wie  sie  die  Neuron theorie  lehrt,  schien  durch  diese 
Beobachtung  gestärkt  zu  werden.  In  der  Tat  darf  die  Frage  auf- 
geworfen werden,  wie  sich  die  Gegner  der  Neurontheorie  verhalten 
zu  der  Tatsache  des  unabhängigen  Auswachsens  der  hinteren  Wurzeln 
aus  den  Spinalganglien,  ohne  Rücksicht  darauf,  ob  sie  den  Anschluß 
an  ein  Rückenmark  erreichen  oder  nicht  (vergl.  I.  Teil,  p.  65,  92,  103). 

Aus  der  Rhachischisis  ist  die  Myelocele  (oder  Myelo- 
meningocele)  dadurch  abzuleiten,  daß  die  ganze  offene  blatt- 
förmige Rückenmarksanlage  durch  eine  hydropische  Flüssigkeits- 
ansammlung ventral  von  der  Area  med.-vasc.  emporgehoben  wird,  so 
daß  sie  sich  als  eine  herniöse  Geschwulst  über  die  Rückenfläche  her- 
vorwölbt. Entsteht  der  Hydrops  zwischen  Pia  und  Arachnoides,  so 
müssen  die  Nervenwurzeln  durch  den  cystischen  Sack  hindurchlaufen  ^) 
(Fig.  36  und  37),  sammelt  sich  dagegen  das  Wasser  zwischen  den 
Blättern  der  Arachnoides  an,  so  ziehen  sie  in  der  Sackwand  gebogen, 
außen  von  Pia,  innen  vom  Arachnoidesblatt  eingeschlossen  (Fig.  38). 
Ganz  ähnlich  wie  bei  Rhachischisis  entspringen  diese  Nervenwurzeln 
nicht  etwa  bloß  vom  Rückenmarkspfeiler,  wie  früher  angenommen, 
sondern  von  der  Area  med.-vasc.  und  zwar  die  vorderen  medial,  die 
hinteren  lateral,  beide  voneinander  durch  das  Lig.  denticulatum  ge- 
schieden, das  sich  an  die  Dura  heftet.  Die  Nervenwurzeln  sind  aber 
meist  nicht  vollzählig,    v.  Recklinghausen  hat  diese  Anordnung 


1)  .  .  .  .  nervös  spinalis  mediillae  per  tumorem  passim  disperses  ....  (Morgagni). 

2)  ....  medullam  hacteniis  iategram,  cum  ad  hiatum  vertebrarum  perveniebat 
ibi  evanescere,  et  iiil  nisi  membranosa  involucra  relinquere  sie  tarnen  ut  in  lateribus 
sparsim,  sed  ordine,  sese  offerrent  nervorum  ex  ipsa  emergentium  initia  (M.). 
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durch  das  Bild  eines  Doms  veranschaulicht,  dessen  Hauptschiff  mit 
Area  raed.-vasc.  als  Dach  von  2  medialen  Säulenreihen  (vordere 


Fig.  36.  Myelocele  (Längsschnitt),  hydropische  Flüssigkeit  zwischen  Pia  und 
Arachnoides,  Nerven  ziehen  durch  den  Sack. 

Fig.  37.  Myelocele;  die  Pia  ist  samt  Eückenmark  durch  den  Hydrops  der 
Arachnoides  nach  hinten  sackartig  ausgebuchtet,  die  hydropische  Flüssigkeit  sammelt 
sich  zwischen  Pia  und  Arachnoides,  so  daß  die  Nerven  durch  den  Sack  ziehen.  Der 
Sack  nur  an  der  Basis  von  Haut  bedeckt. 

Fig.  37a.  Myelomeningocele,  Horizontalschnitt,  nach  eigenen  Präparaten,  nicht 
schematisiert.  Die  oberflächhchste  Schicht  des  vorspringenden  Sackes  ist  Area  meduUo- 
vasciüosa,  die  seitlich  in  Zona  epithelio-serosa  luid  dermatica  übergeht.  Ventral  folgt 
Pia-Arachnoides,  und  durch  den  Sack  ziehen  Nerven,  die  allerdings  nur  auf  Quer- 
wnd  Schrägschnitten  getroffen  sind.  Eine  nachträgUche  Ueberhäutung  (sekundäre 
Epidermisierung)  hat  hier  nicht  stattgefunden. 
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Wurzeln)  flankiert  wird,  während  von  der  Zona  epithelio-serosa  über- 
dachte Seitenschiffe  von  den  Säulen  der  hinteren  Wurzeln  abgegrenzt 
würden.  Das  Bild  .entspricht  allerdings  dem  fünfschiffigen  Dom,  was 
in  der  Erläuterung  nicht  deutlich  wird.  Durch  arachnoidale  Mem- 
branen kann  der  Cystensack  in  mehrere  Kammern  geschieden  werden, 
die  aber  miteinander  kommunizieren.  Der  Rückenmarkspfeiler  kommt 
von  oben,  setzt  sich  als  gespannter  Strang  an  die  Sackwand  an 
öff"net  sich  in  der  oberen  Polgrube  und  entfaltet  ^)  sich  zur  Area 
med.-vasc,  die  sich  kaudalwärts,  in  der  unteren  Polgrube  wiederum 
trichterförmig  zum  Rückenmark  schließt,  oder  bei  tiefer  Lage  des 
Bruches  zum  Filum  terminale  sammelt,  das  sich  der  Sackwand  entlang 
im  Bogen  wieder  nach  oben  umschlägt  (Fig.  39  und  40).  Nur  an  der 
Basis  ist  der  Sack  von  äußerer  Haut  mit  längeren,  mit  den  Spitzen  nach 


Fig.  38.  Myelocele;  hydropische  Flüssigkeit  zwischen  den  ventralen  Blättern 
der  Arachnoides,  so  daß  die  NeiTen wurzeln  in  der  Sackwand  zwischen  Arachnoides 
und  Pia  verlaufen.    Sack  nur  an  der  Basis  von  Haut  bedeckt. 

Fig.  39.  Myelomeningocele  auf  dem  sagittalen,  links  von  der  Medianebene  ge- 
führten Schnitt,  das  Eückenmark  nicht  getroffen  (nach  v.  Eecklinghausen). 
B  Dura  mater,  A  Arachnoides;  ß'  ßückenmarksäule,  auf  der  2  rekurrierende  linke 
Lendennervenwairzeln  lagen;  NULL,  NIV.L  lumbale,  N'LS,  NILS  sakrale  Nerven 
(nach  dem  Durchtritt  durch  Dura  und  vor  Eintritt  in  Intervertebrallöcher ;  ITJ.  IV.  V. 
Wirbelkörper,  5. F  lateraler  Teil  des  5.  Lendenwirbelbogens;  F.t  Filum  terminale; 
a  Eachx  ant.,  p  Radix  posterior  des  r.  Nervus  V  lumbalis  (frei  durch  Arachnoidal- 
sack  verlaufend) ;  Pk  kranialer  Pol,  Pc  kaudaler  Pol  mit  Kanal,  der  in  den  Zwischen- 
raum zwischen  A  und  D  führt ;  C  Cutis  mit  Epidermis ;  Uf  Unterhautfettgewebe. ' 


1)  ....  ipsam  medullam  spinalem  ex  cavitate  secundae  adhuc  integrae  vertebrae 
hmibaris  prodeuntem,  iaisertam  conspexit  medio  tumoris  vertici  ....  (M.). 

....  ut  subtus  membrana  spinalem  medullam  alias  involvens  appareret  inanis, 
adeo  ut  vel  onmis  medulla  spinaUs  hac  exorbitans,  in  dictum  tumorem  ternunari  visa 
fuerit  (M.). 

2)  Siehe  Anm.  2  auf  p.  12. 


( 
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dem  Gipfel  gerichteten  Haaren  bedeckt,  gegen  den  Gipfel  wird  er  dünn 
und  zart,  indem  eben  die  Zona  dermatica  in  eine  glatte  perlgraue 
Zona  epithelio-serosa  oder  meningealis  übergeht,  auf  die  geschichtetes 
Pflasterepithel  hinüberkriecht.  In  der  Medianlinie  bezeichnet  ein  rot- 
brauner Streifen  oder  ein  ovales,  oft  auch  kartenlierzförmiges  Feld 
von  2  —  5  (sogar  4—7)  cm  Ausmaß  die  Area  med.-vasc,  die  mit 
ependymärem  Epithel  bedeckt  sein  kann  und  in  der  Dicke  wenige 


Fig.  40.  Myelomeningocele  (Spina  bifida)  im  vertikalen  Längsschnitt,  nach 
eigenen  Präparaten,  nicht  schematisiert.  Der  Kückenmarkspfeiler  heftet  sich  auf  dem 
eingezogenen  Gipfelpunkt  des  Sackes  an,  mehrfach  ist  der  Zentralkanal  in  seiner 
Achse  getroffen.  Durch  den  Sack  ziehen  Nerven  und  Arachnoidalbälkchen.  Spinal- 
ganghen  sind  zu  erkennen.  Der  Eückenmarkstumpf  ist  nachträglich  überhäutet 
(sekundäre  Epidermisierung).  Die  Dura  mater  fasert  sich  auf  und  verhert  sich  im 
Bindegewebe  der  Haut. 

Millimeter  mißt.  Eine  nabeiförmige  Delle  markiert  den  Ort  der  An- 
heftung der  Rückenmarkssäule  und  fällt  naturgemäß  ziemlich  mit  der 
kranialen  Polgrube  zusammen.  Die  anatomischen  Verhältnisse,  zu- 
sammen mit  Lähmungen  der  unteren  Gliedmaßen,  der  Blase  und  des 
Mastdarmes  und  mit  Klumpfüßen,  ermöglichen  die  Diagnose  leicht. 
Operativ  ist  wenig  damit  anzufangen.    Die  meisten  Träger  dieser 
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Mißbildungen  sterben  bald.  Viele  sind  mit  Nabelhernien  oder  gar 
Bauch-  und  Darmspalten  behaftet^). 

Da  alle  Spaltbildungen  an  der  Wirbelsäule,  die  mit  geschwulst- 
artigen Verbuchtungen  einhergehen,  Spina  bifida  2)  genannt  werden, 
im  Gegensatz  zur  flachen  Rhachischisis,  so  gehört 
auch  die  Myelocele  zur  Gattung  Spina  bifida  und 
es  ist  sogar  deren  gewöhnlichste  Form.  Am  häufigsten 
sitzt  sie  in  der  Lendenkreuzbeingegend,  seltener  im 
Hals-  oder  Rückenteil,  am  seltensten  bloß  im  Kreuz- 
bein ^).  Sie  mißt  durchschnittlich  3 — 5,  selten  7 — 8  cm. 

Fig.  41.  Spina  bifida  sacralis  (nach  Froriep  und 
Förster).  19-jähr.  Mädchen ,  welches  bei  der  Geburt  eine 
taiibeneigroße  Geschwulst  über  dem  oberen  Teil  des  Kreuz- 
beins und  dem  untersten  Teil  der  Lendenwirbelsäule  besaß, 
die  vom  6.  Jahre  au  sich  vergrößerte,  während  sich  zugleich 
Klumiofüße  ausbildeten. 

Die  Dura  kann  durch  den  Spalt  in  die  Sackwand  um- 
biegen, verliert  sich  dann  im  subkrxtanen  Gewebe  der  Zona 
dermatica  in  dünner  werdenden  Bündeln  und  läßt  jedenfalls 
den  Gipfel  frei  (Fig.  40).  Am  ventralen  Grund  des  Sackes 
überzieht  sie  die  Wirbelrinne. 

Die  zarte  Area  med.-vasc.  kann  ganz  zugnmde  gehen,  sie 
ist  besonders  der  Maceration  durch  Amniosflüssigkeit  stark 
ausgesetzt  *).  Dann  wird  das  Mittelfeld  durch  die  nach  außen 
umgestülpte  Innenfläche  der  ventralen  Pia  gebildet.  Auch  ist 
die  Area  zuweilen  statt  eines  zusammenhängenden  Schleiers 
nur  in  versprengten  Flöckchen  angedeutet.  Auch  der  epitheliale 
Ueberzug  ist  sehr  hmfällig.  Andererseits  hat  man  in  seltenen 
Fällen  eine  Art  Ueberhäutung  der  Area  von  der  Epidermis  aus 
gesehen,  wodurch  das  sammetartige  Aussehen  verdeckt  wird Von  den  abgehenden 
Wurzeln  fehlen  oft  die  vorderen  medianen.  Längs  der  Gefäße  kann  sich  das  arach- 
noidale  Endothel  wie  zu  kleinen  Perlgeschwülstchen  aufschichten. 

Nicht  immer  sind  die  defekten  Wirbelbogen  genau  abgezählt  worden.  Bei  der 
sakralen  Form  '*)  smd  nur  die  Kreuzbeinwirbel  defekt,  bei  der  lumbosakralen  reicht 
etwa  die  Spalte  vom  5.  lumbalen  bis  letzten  sakralen  und  in  den  Hiatus  sacralis 


1)  Nach  V.  Eecklii^ghausen  kann  sogar  eine  Parallele  zwischen  Myelocele 
und  Nabelschnurbruch  und  Darmspalte  gezogen  werden,  indem  es  sich  auch  um  ein  Aus- 
bleiben der  Trennung  von  Darm  und  Bauchwand  handle,  wobei  die  Fascia  trans- 
versa die  Rolle  der  Dura  spiele. 

2)  Der  Name  Spina  bifida  stammt  von  Tulpiiis,  dem  bekannten  Anatomen 
des  REMBRANDTschen  Büdes.  Unter  Rhachischisis  hat  Foerster  alle  Spalten  ver- 
standen, Koch  das  vollständige  Offenbleiben  des  Wirbelkanals,  während  er  das 
partielle  Spina  bifida  nannte. 

3)  Cur  vero  is  tumor  rarissime  occurrat  in  inferiore  et  exteriore  parte  ossis 
sacri,  ut  experientissimus  animadvertit  Ruyschius  miratus,  non  esse  frequentiore  in 
dicta  parte,  ut  quae  Semper  in  naturali  statu  hiat,  causam  esse,  opinor,  quod  cras- 
sioris  meningis  tubus,  equinam,  ut  vocant,  medullae  caudam  cum  aquae  copia  aliqua 
continens,  ad  illam  usque  infimam  hiantemque  partem  non  descendit.  (M.) 

4)  Allerdings  bezweifelt  E.  Neumaistn,  daß  die  Flüssigkeit  lebendes,  wenn  auch 
noch  so  zartes  Gewebe  mazeriere.  Doch  ist  die  Neigung  mißbildeter  Gewebe  zu 
Zerfall  und  Blutung  bekannt,  und  solchergestalt  sekundär  veränderte  Gewebe  sind 
doch  wohl  der  Durchtränkung  und  Erweichung  fähig. 

5)  Als  Myelomen  in  gocele  subcutanea,  eine  häufige  Form  der  Spina  bifida, 
hat  E.  Neumänn  neuerdings  einen  Zustand  beschrieben,  den  ofienbar  Virchow  in 
seinem  Geschwulstwerk  (I,  Fig.  23,  24,  25),  Förster,  Cruveilhier,  Rajstke,  Thojia, 
Märchand  ,  HoFMOKL ,  TouRNEUX  und  Martin  vor  Augen  gehabt  haben.  Es 
handelt  sich  um  Myelomeningocele  mit  Flüssigkeitsansammlung  an  der  ventralen 
Seite  des  Rückenmarksabschnittes  und  Emporheben  desselben  aus  der  ofi'enen  Rinne 
des  Wirbelkanals.    Das  Rückenmark  ist  üoer  der  konvexen    Wölbung  des  Sackes 
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oder  beginnt  schon  weiter  oben,  z.  B.  vom  1.  Lendenwirbel  bis  Mitte  des  Kreuzbeins. 
Kleinste  Defekte  sind  auf  1 — 3  Wirbel  beschränkt.  Als  Begleitfunde  kennt  man 
Pes  varus  und  valgus,  Defekte  des  Radius,  der  Schädelknochen,  Hufeisenniere  und 
manches  andere.  c 

Der  Fortschritt  in  der  Erkenntnis  dieser  Form  der  Spina  bifida  besteht  darin, 
daß  wir  ihr  eine  Eiickenmarkspalte  zugrunde  legen  im  Sinne  der  oäenen  Medullar- 
rinne,  woraus  durch  umschiiebene  Hydrorhachis  externa  (meningea)  eine  geschwulst- 
artige Vorwölbung  bewirkt  wurde. 
Wir  können  der  Ansicht  nicht  bei- 
pflichten, wonach  das  Eückenmark 
zum  Eohr  geschlossen,  nur  innerhalb 
der  Nervenursprünge  abgeplattet  und 
an  der  Innenfläche  der  amniotischen 
Sackwand  angewachsen  oder  einge- 
bettet sei. 


Fig.  42.  Myelocystocele.  Eücken- 
mark und  weiche  Häute  geschlossen, 
Dura  und  Knochen  defekt.  Hydrops 
im  Zentralkanal  oder  Syringomyelie. 
Innerste  Sackwand  ist  Eückenmark- 
substanz,  oft  allerdings  defekt. 


Die  zweite  Hauptform  der 
Spina  bifida  ist  die  Myelo- 
cystocele (früher  meist 
Hydromyelocele  genannt,  die 
Syringomyelocele  der  Eng- 
länder), die  in  ihrem  Bau  wesentlich  von  der  vorigen  Form  ab- 
weicht und  es  ist  deshalb  vor  Verwechslung  der  ähnlich  klingenden 
Namen  (Myelocele  und  Myelocystocele)  um  so  dringender  zu  warnen, 
als  gerade  diese  beiden  Formen  mit  einiger  Umsicht  schon  am  Leben- 
flach ausgebreitet  und  von  Platte  und  Strang  des  Rückenmarks  entspringen  Nerven, 
die  teüs  durch  die  Höhle,  teils  der  Wand  angeschmiegt  verlaufen.  Pia  und  Arachnoides 
überziehen  Rückenmark,  Nerven  und  Innenfläche  der  dorsalen  Sackwand,  während 
die  ventrale  Hälfte  des  Sackes  von  der  Dura  gebildet  wird.  Im  Gegensatz  zur 
V.  RECKLiNGHATJSENschen  Form  liegt  aber  che  Area  medullo-vasculosa  nicht  frei  zu- 
tage, sondern  besitzt  eine  völlig  ausgebildete  Hautbedeckung.  Im  Innern  der  Rücken- 
marksubstanz sind  Epitheleinschlüsse  zu  finden.  Nehmen  wir  an,  daß  das  Medullar- 
rohr  zur  Zeit,  als  die  Flüssigkeitsansammlung  zwischen  seinen  Häuten  stattfand, 
bereits  geschlossen  war  und  daß  durch  die  Flüssigkeit  das  Rückenmark  gegen  die 
Hautdecken  gepreßt  und  plattgedrückt  worden  sei,  so  konnte  doch  keine  Platte  von 
mehreren  Zentimetern  Durchmesser  entstehen.  Vielmehr  haben  sich  über  der  Area 
medullaris  einer  aus  mangelndem  Verschluß  der  Medullarplatte  hervorgegangenen 
Myelomeningocele  die  Hautdecken  ungestört  entwickelt  und  zusammengeschlossen. 
Nach  den  französischen  Autoren  fehlten  der  überbrückenden  Haut  Drüsen  und 
Haare,  während  sie  bei  N.  völlig  ausgebildet  war.  Als  das  Mesoderm  über  die 
Area  hinüberwuchs,  hat  der  Epithel  Überzug  der  Area  die  Vereinigung  zwischen 
bindegewebiger  Decke  und  Rückenmark  verhindert  und  einen  Spaltraum  offen  ge- 
halten, in  den  der  Zentralkanal  einmündete  und  auf  dessen  Wand  das  Epithel  sich 
fortsetzte.  Wo  Epithel  zugrunde  ging,  trat  Verwachsung  ein,  so  daß  der  große 
Spaltraum  allmählich  in  mehrere  kleine  epithelbesäumte  Lücken  zerfiel.  Das  Epithel 
konnte  wohl  auch  als  Matrix  der  Rückenmarksubstanz  auf  der  dorsalen  Fläche  der 
Spalten  gliöses  Material  ansetzen.  Für  die  diagnostische  Unterscheidung  ist  allerdings 
wichtig,  daß  eine  Hautdecke  nicht  unter  allen  Umständen  für  Myelocystocele  und 
gegen  Myelomeningocele  spricht,  da  diese  Form  der  subkutanen  Myelomeningocele 
eine  regulär  ausgebildete  Haut  und  sogar  einen  hypertrophischen  Panniculus  adiposus 
trägt.  Vielleicht  hat  diese  Form  vorgelegen,  wenn  von  sekundärer  Ueberhäutung, 
Dermatisierung  der  Area  med.-vasc,  Ansiedelung  einer  epithehalen  Decke,  Vernarbung 
die  Rede  war.  Es  ist  denkbar,  daß  durch  Flüssigkeitserguß  im  Spaltraum,  Erweiterung 
desselben  und  Bildung  einer  dorsalen  Neuroghaschicht  diese  subkutane  Myelomenmgo- 
cele  sich  einer  Myelocystocele  nähern  könnte. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  7 
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den  leicht  zu  unterscheiden  sind  (Fig.  42).  Bei  der  Myelocystocele 
liegt  die  Höhle  im  cystisch  ausgeweiteten  Rückenmark  selbst  und  ent- 
spricht dem  Zentralkanal  und  muß  infolgedessen  nach  oben  und  unten 
geradenwegs  in  den  Zentralkanal  führen.  Der  Sack  besteht  aus  Haut, 
Arachnoides,  Pia,  dagegen  ist  die  Dura  defekt  und  hat  keinen  Anteil 
an  der  Bildung  des  Sacks,  fehlt  also  mindestens  am  Gipfel  des  Sacks 
immer.  Inwendig  ist  der  Sack  unter  Umständen  mit  einer  kontinuier- 
lichen Schicht  Zylinderepithel  überzogen,  das  wiederum  auf  einer  Zone 
von  Area  med.-vasc.  ruht.  Nach  der  ganzen  Sachlage  können  hierbei 
niemals  Nerven  oder  andere  Fäden  (arachnoidaler  Natur)  durch  die 
Höhle  ziehen.  Zum  Unterschied  von  der  Myelocele  ist  der  Stiel  der 
Geschwulst  gewöhnlich  breiter  und  die  Erhöhung  ganz  mit  Haut  be- 
kleidet, die  allerdings  auf  dem  Gipfel  oft  recht  dünn,  zart  und 
glänzend  werden  und  ihr  subkutanes  Bindegewebe  fast  ganz  verlieren 
kann.  Nicht  immer  oder  sogar  selten  umfängt  die  Area  med.-vasc. 
als  gleichmäßiger  Ring  die  ganze  Höhle ;  öfters  ist  sie  nur  an  der 
ventralen  Seite  vertreten  und  dann  fehlen  auch  in  der  Sackwand 
Nerven,  oder  in  wenigen  Fällen  wurde  sie  an  der  dorsalen  Wand  ge- 
funden und  dann  verlaufen  dort  auch  Nerven,  und  zwar  natürlich 
hintere  Wurzeln  in  der  Sackwand  bogenförmig  nach  vorn,  es  können 
sogar  (wie  das  Schema  zeigt)  die  Abgangsorte  der  vorderen  Wurzeln 
so  weit  dorsal  liegen  infolge  der  rückwärts  gedehnten  und  verlagerten 
Area,  daß  auch  sie  noch  gedehnt  und  verlängert  in  die  seitliche  Sack- 
wand zu  liegen  kommen  (vergl.  Fig.  45).  In  der  Area  können  einzelne 
Ganglienzellen  gefunden  werden,  auch  cystische  und  kanalförmige  Ab- 
schnürung des  Zentralkanals  ist  beobachtet,  und  wo  die  Area  fehlt,  sitzt 
Epithel  direkt  der  Pia  auf. 

Die  Spaltbildung  im  Sinne  des  Bildungsmangels  erstreckt  sich 
auf  Wirbelbogen  und  Dura  und  verschont  das  Rückenmark  mit  seinen 
weichen  Hüllen.  Auch  diese  Form  bevorzugt  die  Lendengegend  (z.  B. 
5.  Lenden-  bis  3.  Sakralwirbel  und  meidet  die  Hals-,  noch  mehr  die 
Brustgegend.  Die  Wirbelspalte  kann  sich  auf  ganz  geringe  Aus- 
dehnung beschränken,  öfter  liegen  dabei  die  Spalten  seitlich,  nicht 
median,  z.  B.  ist  einmal  die  Lücke  in  der  linken  Hälfte  des  2.  Brust- 
wirbelbogens gefunden  worden. 

"Außerordentlich  häufig  sind  als  Neben-  oder  Begleitfunde  Schäden,  Mängel,. 
Asymmetrie  und  Keilformen  der  Wirbelkörper,  mangelhafte  Segmentierung,  Ver- 
kürzung der  Wirbelsäule  und  des  ganzen  Rumpfes  im  Lenden-  und  Brustteil, 
Skoliose  und  Lordose,  Doppelbildungen  am  unteren  Ende  des  Rückenmarks,  Fett- 
^yucherungen  um  das  ausgestülpte  Stück  zu  erheben. 

Von  der  Meningocele  ist  die  Myelocystocele  am  Lebenden  schwer  zu  unter- 
scheiden, da  sie  auch  durchscheint  und  mit  Haut  bedeckt  ist.  Erst  nach  Eröffnung 
des  Sackes  gewählt  man  bei  Myelocystocele  das  rote  weiche  gefäßreiche  Gewebe  der 
Linenwand,  bei  der  Meningocele  die  glatte  seröse  Innenhaut.  Um  so  wichtiger  ist 
für  die  Diagnose  der  Anhaltspunkt,  daß  Myelocystocele  sich  sehr  häufig  vei-bindet 
mit  Bauchblasendarmspalte ')  (nach  v.  Recklinghattsen  9mal  unter  11,  nach  Hilde- 
beAjSTD  4mal  unter  11  Fällen),  mit  Klumpfuß,  Hasenscharte,  was  bei  Meningocele 
selten  ist.  Andere  gelegentliche  Begleitbefunde  sind  Atresia  ani,  urethrae,  Diastase 
der  Muse,  recti,  gespaltener  oder  durchlochter  Schwertfortsatz,  Leistenhernie  mit  einer 
Tube,  Ovarium  und  Uterushorn  als  Inhalt.  Ebenfalls  von  diagnostischer  Bedeutung 
sind  die  allerdings  etwas  selteneren  Lähmungen  und  Kontrakturen  bei  Myelocystocele 
und  die  Erfahrung,  daß  Druck  auf  den  Sack  eine  pralle  Füllung  des  hydrocephalischen 


1)  Der  genetische  Zusammenhang  zwischen  Bauchblasendarmspalte  und  Myelo- 
cysotcele  geht  einerseits  aus  den  erwähnten  Zahlen,  anderseits  daraus  hervor,  daß  in 
10  Fällen  von  oberer  Bauchspalte  (sogar  mit  Eventration)  keine  Myelocystocele  ge- 
funden wurde,    (v.  R.) 
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Schädels  bewirkt  und  umgekehrt^),  was  bei  der  Meningocele  wegen  der  doch  nur 
mittelbaren  Verbindung  des  Subarachnoidalraumes  des  Rückenmarks  mit  den  Hirn- 
ventrikeln meist  fehlt.  Immerhin  hat  man  bei  Druck  auf  die  Myelomeningocele  die 
Fontanelle  sich  vorwölben  sehen.  Nur  Fälle  von  Myelocystocele  ohne  begleitende 
Bauchblasendarmspalte  werden  die  Operation  rechtfertigen.  Unter  Hildebrands 
27  Fällen  von  Spina  bifida  waren  12  Myelocystocelen,  wovon  6  lebensfähige. 

Es  ist  festzuhalten,  daß  wir  in  der  Myelocystocele  einen  Zustand 
hydropisclier  Erweiterung  und  Ausstülpung  des  bereits  geschlossenen, 
aber  durch  Dehnung  und  Verdünnung  stark  verkümmerten  Medullar- 
rohrs  erkennen.  Dabei  wird  das  Augenmerk  besonders  auf  die  mangel- 
hafte Metamerie  der  Wirbelsäule  zu  richten  sein.  Ein  cystisch  er- 
weiterter Abschnitt  des  Medullarrohrs  buchtet  sich  zwischen  defekten 
Wirbelbogen,  Dura  und  dorsalen  Muskeln  aus  und  hebt  Fascien  und 
Haut  empor.  Die  Bedeckung  der  Säcke  durch  Fettschicht,  äußerer 
Fascie  und  richtiger  Haut  in  dieser  Reihenfolge  verrät  auch  das 
Wachstum  derselben  aus  der  Tiefe.  Einst  (Rokitansky,  Foerster) 
war  die  Ansicht  verbreitet,  daß  alle  Hydrorhachissäcke  aus  Hydro- 
myelie  hervorgingen  und  inwendig  mit  Rückenmarksresten  ausgelegt 
seien,  welche  vermutlich  durch  Eiweißgerinnsel  an  Spirituspräparaten 
vorgetäuscht  wurden.  Wenn 
auch  jene  Ansicht  sich  für  die 
Myelocele  nicht  mehr  aufrecht 
halten  läßt,  so  ist  sie,  wie  die 
Darstellung  zeigt,  doch  für  die 
Myelocystocele  richtig,  muß 
aber  auch  auf  diese  Form  be- 
schränkt bleiben.  Trotz  dieser 
Einschränkung  ist  aber  die 
Myelocystocele  verhältnis- 
mäßig häufig. 

Fig.  43.  Myelocystomeningocele 
dorsalis.  Sackwand  aus  Haut  und 
Arachnoides,  Rückenmark  ragt  als 
kugeUg  gestieltes  Gebilde  in  die 
Cystenhöhle,  seine  dorsale  Wand 
ist  myelocystisch  ausgestülpt  (nach 
Mtjscatello).  Eine  von  der  dor- 
salen Wand  des  Rückenmarks  aus- 
gehende Myelocystocele,  verbunden 
mit  Flüssigkeitsansammlung  in  den 
Subarachnoidalräumen  (Meningo- 
cele). 

Seltenere  Vorkommnisse  sind  folgende:  Die  Myelocystocele  kann" zu 
mehreren  auftreten,  so  sind  3  hintereinander  gelegene  Cysten  in  der  Lendenkreuzbein- 
gegend  beobachtet,  oder  neben  einer  Myelocystocele  lumbosacrahs  findet  man  eine 
geschiaimpfte  Myelocystocele  cervicaUs,  ferner  eine  Kombination  von  Encephalocysto- 
cele  occipitaüs,  Myelocystocele  cervico-thoracica,  Myelomeningocele  lunibahs,  was  eben 
doch  auf  verwandtschaftliche  ursächliche  Momente  der  Myelocystocele  und  Myelo- 
meningocele hinweist. 

Fe^-ner  kann  sich  zu  einer  Myelocystocele  eine  Meningocele  (Hydrops  in  den 
arachnoidalen  Räumen)  gesellen,  was  zu  Myelocystomeningocele  führt,  die 
freilich  seltener  zu  sein  scheint  als  der  analoge  Fall  beim  Gehirn,  die  Encephalo- 


1)  Nam  tumore  hujus  generis  in  dorso  siii)ra  os  sacrum  infehciter,  ut  seiet, 
exciso,  unde  plus  Hbra  aquae  ümpidissimae  effluxit,  caput  infantis  considere  statim 
et  mole  minui  observatum  fuit.  (M.) 

■7* 
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cystomeningocele.  Die  3  Hauptarteii  dieser  kombinierten  Form  seien  hier  nach 
MxJSCÄTELLO  geschildert. 

1)  My elocy stomeningocele  dorsalis  (Fig.  43).  Die  hiüinereigroße  Ge- 
schwulst in  Höhe  des  1.  Brustwirbels  ist  durchscheinend,  weich  und  fluktuiert.  Die  Wand 
besteht  aus  3  Schichten:  1)  dünner  atrophischer  gefäßreicher  äußerer  Haut;  2)  fett- 
losem Unterhau tbiudegewebe  mit  Lymphgefäßen  und  Lymphräumen ;  3)  schlaffem, 
dünnfaserigem  blut-  und  lymphgefäßreichen  Bindegewebe  (Arachnoides).  Das 
atrophische  Bruchstück  des  Eückenmarks  aus  GHafasern  und  -zellen,  aber  ohne 
Ganglienzellen  und  Nervenfasern  und  ohne  Epithelüberzug,  ragt  als  kugehg  ge- 
stieltes Gebilde  durch  die  Wirbelspalte  in  die  Cystenhöhle  hinein,  liegt  aber  ventral 
von  der  Cyste  und  seme  dorsale  Wand  ist  myelocystisch  ausgestülpt,  daher  die  Be- 
nennung Myelocystomeningocele  dorsalis,  worin  das  Beiwort  den  Gegensatz  zu  ventral 

betont,  und  nicht  den  Gegensatz 
zu  cervikal  oder  lumbosakral.  Es 
sei  dies  zur  Vermeidung  von 
Mißverständnissen  betont.  Dazu 
kommt  der  Hydrops  im  Sub- 
arachnoidalraum.  Diese  Form 
wird  in  Zukunft  mit  weiterem 
und  günstigerem  Material  gestützt 
werden  müssen. 


Fig.  44.  My  elocy  stomenhi- 
gocele  dorso-ventrahs.  Flüssig- 
keit im  ventralen  Teil  der  Arach- 
noides, drängt  das  Eückenmark 
nach  hinten  (nach  Muscatello). 
Eigentlich  Myelocystocele  dorsalis 
mit  Meningocele  ventralis.  Me- 
nmgocele,  durch  Flüssigkeitsan- 
sammlung  iji  emem  oder  mehreren 
unter  sich  verschmolzenen  Sub- 
arachnoidalräumen  entstanden. 
Die  Nervenwurzeln  entspringen 
zum  Teil  von  der  ventralen  oder 
pialen  Fläche  der  Area  med.- 
vasc,  zum  Teil  in  der  benach- 
barten Zone,  die  der  Zona 
epithelio-serosa  der  Myelomenin- 
gocele  entspricht. 

2)  Myelocystomeningocele  dorso-ventralis  (Fig.  44).  Die  Flüssigkeits- 
ansammlung kommt  im  ventralen  Teil  der  Arachnoides  zustande,  also  zwischen  dor- 
saler Fläche  der  Wirbelkörper  und  ventraler  Fläche  des  Rückenmarks;  sie  drängt 
das  Rückenmark  nach  Muten,  aus  der  ziemHch  weiten  Wirbelspalte  hinaus.  So  ent- 
steht euie  Kombmation  zmschen  Myelocystocele  dorsaUs  mit  Meningocele  ventralis. 
Das  ist  so  zu  verstehen,  daß  der  dorsale  Teil  des  Rückenmarkrohres  zur  inneren 
Waiad  der  Cystenhöhle  ausgebuchtet  wh-d,  während  der  ventrale  Teil  mit  gut  er- 
haltenem Nervengewebe  und  niedrigem  Zylinderepithel  zwei  LängswiUste  mit  medialer 
Rinne  bildet,  deren  Pole  ganz  ähnlich  den  Polgrübchen  sich  oben  und  unten  in  den 
Zentralkanal  fortsetzen.  Ein  Teil  der  Nervenwm-zeln  geht  von  der  ventralen  Fläche 
der  Area  med.-vasc.  ab,  ein  kleiner  Teil  von  einer  benachbarten  Zone,  die  der  Zona 
epithehoserosa  der  Myelomeningocele  entsprechen  würde  (s.  Schema) ;  die  letzteren 
verlaufen  dann  eine  Strecke  weit  zwischen  Arachnoides  und  Pia.  Die  Sackwand 
besteht  aus  Haut,  Unterhautbindegewebe,  verschmolzenen  weichen  Rückenmarkshäuten 
und  kul)ischem  oder  zyhndrischera  Epithel.  Als  Nebenbefunde  smd  Mißbildungen 
des  Skeletts,  Gestaltveränderung  des  Beckens  imd  der  Wirbelsäule,  Knochendefekte, 
Fehlen  ganzer  Segmente  (11.  Brustwirbels,  daher  gemeinsames  Austreten  der  10.  und 
11.  Thorakalwvirzel  durch  das  10.  Foramen  intervertebrale),  endhch  Bauchspalte  mit 
Eventration  zu  verzeichnen.    Der  betreffende  Tumor  saß  im  Lumbalteü. 

3)  Myelocystomeningocele  ventralis  (Fig.  45).  Die  Form  ist  vertreten 
durch  eine  lumbosakrale  apfelgroße  Geschwulst,  deren  Sackwand  aus  diüiner  Haut, 
Unterhautbindegewebe,  Arachnoides  besteht.  Die  Innenfläche  der  Höhle  zeigt  Nerven, 
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die  im  Gipfelgebiet  als  dorsale  AVurzeln  entspringen,  längs  der  Seitenwand  verlaixfen, 
und  gegen  den  Wirbelkanal  zusteuern.  Die  dorsale  Wand  des  Rückenmarkrohres 
lehnt  sich  an  den  Gipfelteil  des  Sackes  an,  wähi-end  sich  die  ventrale  Seite  des 
Zentralkanals  als  breite  und  tiefe  Emne  öifnet,  oifenbar  infolge  einer  sekundären 
Ruptur  der  ventralen  Wand.  An  den  Längswülsten  zu  beiden  Seiten  des  Risses 
entspringen  die  ventralen  vorderen  Wurzeln  und  verlaufen  deutlich  an  der  seitlichen 
Sackwand  wie  die  dorsalen.  Die  Rinne  geht  durch  ein  kraniales  Polgrübchen  in 
den  Zentralkanal  über.  Die  Untersuchung  ergibt  den  Befund  einer  Area  med.-vasc, 
die,  vom  dorsalen  Teil  des  Rückenmarkes  gebildet,  mit  der  freien  Fläche  ventralwärts 
sieht,  also  gleichsam  umgekehrt  liegt  wie  gewöhnlich. 

Als  dritte  Hauptform  der  Spina  bifida  haben  wir  die  M  e  n  i  n  g  o  c  e  I  e 
zu  betrachten.  Hierbei  ist  das  Rückenmark  selbst  unbeteiligt,  während 
es  sich  an  der  ersten  Form  (Myelocele)  in  offenem,  ungeschlossenem  Zu- 
stand als  Area  med.-vasc, 
und  an  der  zweiten  Form  ? 
(Myelocystocele)  als  partiell 
ektatische  Cyste  beteiligt. 
Die  Cystengeschwulst  der 
Meningocele  wird  nur  von 
den  Hüllen  gebildet.  Von 
dieser  Form  ist  am  wenigsten 
die  Rede,  sie  scheint  die 
seltenste  Spina  bifida  zu  sein. 
Ihr  Sitz  ist  meist  die  Lenden - 
kreuzbeingegend  (nach  Koch 
und  Marchand),  doch  hat 
Hildebrand  neben  zwei 
meningealen  Cysten  in  der 
Lendenkreuzbeingegend  eine 
am  5.  Halswirbel,  eine  am 
7.  Halswirbel  und  eine  am 
10. — 12.  Brustwirbel  gefun- 
den. Die  Meningocele  ver- 
bindet sich  am  seltensten 
mit  anderen  Mißbildungen. 
Die  gestielte  Geschwulst  ist 
von  äußerer  Haut  bedeckt 
wie  die  Myelocystocele  und 
wie  diese  durchscheinend,  des- 
halb auch  nicht  leicht  von  ihr 
zu  unterscheiden,  was  um  so 
bedauerlicher  ist,  als  die  Me- 
ningocele für  eine  Operation 

günstigere  Aussichten  gewährt  als  die  Myelocystocele,  Im  allgemeinen 
wird  sich  der  Druck  auf  die  Meningocele  nicht  auf  die  Hirnventrikel 
fortsetzen  wie  bei  Myelocystocele.  Am  aufgeschnittenen  Sack  freilich 
wird  man  den  Unterschied  leicht  erkennen  (s.  Myelocystocele).  Das 
Rückenmark  oder  die  Nerven  können  sekundär  in  den  Sack  hinein- 
gezerrt,  die  Nerven  auch  in  der  Sackwand  verwachsen  sein.  So  ver- 
laufen besonders  bei  sakraler  Meningocele  die  Nervenwurzeln  der 
Cauda  equina  in  der  Cystenwand.  Meist  aber  liegt  das  Rückenmark 
im  Grund  des  Sackes,  auf  seiner  ventralen  Seite.  Die  Spalte  betrifft 
oft  nur  1 — 2  Wirbelbogen  und  kann  sogar  ganz  fehlen. 

Die  verschiedenen  Formen  der  Meningocele  kann  man  sich  am 
besten  so  entstanden  denken,  daß  eine  hydropische  Flüssigkeit  sich 


Fig.  45.  Myelocystomeningocele  ventrahs. 
Sekundäre  Ruptur  der  ventralen  Wand  des 
Rückenmarks  und  Oeffnung  zur  Rinne,  wodurch 
eine  Art  umgekehrter  Area  meduUo-vasculosa 
entsteht  (nach  Muscätello).  Eigentlich  ge- 
platzte Myelocyste,  die  von  einer  Meningocele 
umschlossen  ist  und  deren  dorsale  Wand  mit 
dem  Tumorgipfel  verbunden  ist. 
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dorsal  vom  Rückenmark  in  den  Häuten  ansammelt,  und  zwar  entweder 
zwischen  Arachnoides  und  Pia  (Fig.  46),  wobei  die  Sackwand  von 
Araclinoides  und  äußerer  Haut,  oder  zwischen  Arachnoides  und  Pia, 
aber  bei  geschlossener  Dura,  wobei  die  Sackwand  von  Arachnoides, 
Dura  und  äußerer  Haut  gebildet  wird  (Fig.  47)  (Fälle  von  TouR- 
NEUX,  Fleischmann).  Oder  endlich  findet  sich  Flüssigkeit  im  Sub- 
duralraum  (Fig.  48)  und  die  Dura  bildet  mit  äußerer  Haut  allein  die 
Sackwand  (Fälle  von  de  Ruyter  und  Schmielau).  Allerdings  ist 
über  die  letzten  beiden  Formen  noch  keine  Einigkeit  erzielt.  Reck- 
linghausen hatte  im  Gegensatz  zu  seinen  Vorgängern  die  Meinung 
vertreten,  daß  bei  allen  Formen  der  Spina  bifida,  vor  allem  natürlich 
bei  der  Myelocele,  aber  auch  bei  Myelocystocele  und  Meningocele 
neben  dem  Defekt  der  Wirbelbogen  die  Dura  immer  am  Gipfel  der 


Fig.  46.  Fig.  47. 


Fig.  46.  Meningocele;  hydropische  Flüssigkeit  zwischen  Arachnoides  und  Pia. 
Sackwand  neben  äußerer  Haut  nur  von  Arachnoides  gebildet.  Nur  Knochen  und 
Dura  defekt.    Das  Rückenmark  liegt  in  der  Tiefe  des  Sackes. 

f  I  Fig.  47.  Menmgocele ;  Hydrops  zwischen  Arachnoides  und  Pia  oder  in  der 
Arachnoides.  Sackwand  neben  Haut  durch  Arachnoides  und  Dura  gebildet,  also 
Dura  geschlossen,  nur  der  Knochen  defekt.  Nerven  können  eine  Strecke  weit  durch 
den  Sack  ziehen.  (Diese  Form  wird  von  Recklinghausen  bestritten,  von  Hilde- 
BEAND  angenommen.) 

Sackwand  vermißt  werde,  also  am  Defekt  teilhabe  (Fig.  49).  Der 
Duradefekt  schien  ihm  wichtig  zur  Erklärung  des  Hydrops,  der  als 
eine  Transsudation  aus  Gefäßen  der  Pia  und  Arachnoides  beim  Mangel 
einer  Dura  als  des  schützenden  Damraes  oder  Widerlagers  keinen 
Gegendruck  fände.  Dem  haben  aber  Marchand  und  Hildebrand  auf 
Grund  von  Fällen  widersprochen,  wo  sie  die  Dura  am  Gipfel  des 
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Sackes  nachweisen  zu  können  glaubten.  Man  wies  auf  die  Dehnbar- 
keit der  Dura  beim  Hydrocephalus,  man  erinnerte,  daß  der  Subdural- 
raum  ein  echter  Lymphraum  mit  Endothelbekleidung  sei,  geeignet  zur 
Flüssigkeitsansammlung,  um  die  Auffassung  zu  stützen.  Zwar  hatte 
auch  das  Londoner  Komitee  auf  dem  Gipfel  des  Sackes  sämtliche 
Rückenmarkshäute  vermißt,  doch  ging  es  von  der  Vorstellung  aus, 
die  Sackwand  auf  dem  Gipfel  sei  amniotischer  Natur  und  das  abge- 
dachte Rückenmark  darunter  angewachsen.  Diese  Ansicht  war  also 
kaum  geeignet,  die  Streitfrage  nach  dem  Duradefekt  auszufechten.  Das 
wird  vielmehr  ein  Programmpunkt  für  künftige  Untersuchungen  bleiben 
müssen.  Immerhin  ist  schon  jetzt  auf  eine  ansprechende  und  möglicher- 


W 

Fig.  48.  '  Fig.  49. 


Fig.  48.  Meningocele;  Hydrops  zwischen  Dura  und  Arachnoides,  also  im  Sub- 
duralraum.  Sackwand  neben  Haut  nur  von  Dura  gebildet.  Allein  Knochen  defekt. 
(Diese  Form  von  Recklinghausen  bestritten,  von  Maechand  als  Regel  angenommen.) 

Fig.  49.  Meningocele  (nach  Muscatello).  Die  Dura  fehlt  in  der  Sackwand, 
Hydrops  in  der  Arachnoides.  Die  Dura  verliert  sich  in  den  Weichteilen  der  Sackwand. 

weise  vermittelnde  Auffassung  Wietings  hinzuweisen,  der  glaubt,  daß 
die  Membrana  reuniens  superior  als  ursprüngliche  einzige  Decke  des 
Medullarrohres  sich  am  Gipfel  der  Vorwölbung  nicht  habe  differen- 
zieren können,  daß  sie  also  als  undifferenzierte  häutige  Membran  fort- 
bestehe, somit  weder  von  Dura,  noch  von  Arachnoides,  noch  Knochen 
die  Rede  sein  könne.  Damit  stimmte  überein,  daß  von  verschiedenen 
Forschern  die  Schwierigkeit,  Arachnoides  und  Dura  zu  erkennen  und 
zu  bestimmen,  immer  wieder  betont  wird. 
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In  neuerer  Zeit  hat  seit  der  Entdeckung  durch  Virchow  1875 
die  Spina  bifida  occulta,  meist  kenntlich  an  der  umschriebenen 
Hypertrichosis  (Haarschopf,  Haarbüschel,  amerikanische  Dame 
mit  der  Pferdemähne)  mehrfach  die  Aufmerksamkeit  auf  sich  gezogen 
und  ist  öfter  bei  Rekrutenaushebungen  an  jungen  Leuten  bemerkt 
worden  (von  Ornstein  in  Griechenland,  von  Brunner  in  der  Schweiz). 
Die  meisten  der  beobachteten  Fälle  betreffen  jugendliche  Personen  im 
Anfang  der  20er  Jahre  (daneben  ein  7-,  ein  13-,  ein  29-jähriges  Mädchen, 
ein  37-jähriger  Mann).  Man  wird ,  da  die  Hautdecken  geschlossen 
sind,  durch  das  Haarfeld  erst  auf  die  Mißbildung  aufmerksam,  das 
meist  über  dem  Kreuzbein,  oder  in  der  Lendenkreuzgegend,  selten, 
wie  bei  jener  Amerikanerin  mit  der  Mähne  in  der  Rückengegend  sitzt, 
7V2  cm  unterhalb  der  Kopfhaare  beginnt  und  den  größten  Teil  des 
Rückens  einnimmt.  Das  Feld  hat  oft  die  Größe  einer  Handfläche, 
oft  dreieckige  Gestalt,  mißt  einmal  beispielsweise  20  cm  in  der  Breite, 
6  cm  in  der  Höhe,  oder  besteht  bloß  in  einer  einzigen  Locke.  Die 
Haare  sind  meist  von  der  Art  und  Farbe  des  übrigen  Haarkleides, 
doch  mit  Neigung  zur  Lockenbildung  auch  bei  Trägern  schlichter 
Haare,  vom  Hellblond  zum  Schwarz,  bis  zu  15,  20,  ja  an  jener  Rücken- 
mähne 27  cm  lang  gemessen  worden.  Der  Haarstrich  war  meist  ab- 
wärts und  gegen  die  Mitte  zu  gerichtet,  einige  Male,  wie  in  Reck- 
linghausens Falle,  mit  der  Spitze  gegen  die  Mitte  der  Spina  bifida 
als  konvergierender  Wirbel  mit  Umkehr  des  sakralen  Haarstroms. 
Einige  Male  auch  umstanden  sie  ein  zentrales,  geflochtene  Gefäße 
führendes  Narbenfeld  oder  eine  kleine  Narbe,  die  erst  zwischen  den 
auseinandergelegten  Haaren  gefunden  werden  mußte,  oder  einen 
warzigen  Hautknopf.  Das  eine  Mal  waren  die  Haare  von  Geburt  an 
bemerkt,  ein  anderes  Mal  beim  Baden  von  Kameraden  entdeckt  und 
verspottet,  ein  drittes  Mal  vor  der  Rekrutierung  aus  Scheu  vor  Bloß- 
stellung abgeschnitten  worden,  entweder  dem  Träger  ganz  unbekannt 
geblieben  oder  gar  im  Gegenteil  zu  einem  Schaustück  des  Panoptikums 
und  Lebensunterhalt  erhoben  worden.  Die  Hypertrichosis  betraf  öfter 
nicht  bloß  die  Wirbellinie,  sondern  auch  entferntere  Teile,  wie  das 
gelähmte,  atrophische  Bein  oder  den  Pferdeklumpfuß.  In  einigen 
Fällen  sind  Pigmentflecken  dabei  verzeichnet,  entweder  am  Ort  der 
Spalte,  in  unmittelbarer  Umgebung  der  Narbe,  oder  auch  entfernter, 
etwa  an  den  Beinen. 

Der  Hypertrichosis  entsprach  immer  eine  Wirbelspalte  von  meist 
etwas  geringerem  Umfang  als  das  Haarfeld.  Tastete  man  die  Dorn- 
fortsätze ab,  so  glitt  der  Finger  meist  am  1.  Lendenwirbel  oder  einem 
der  folgenden  (1 — 5),  auch  vom  4.  und  5.  an  oder  auch  erst  von  einem 
Sakralwirbel  an  abwärts  in  eine  Spalte,  in  der  gerade  der  Zeigefinger 
oder  der  kleine  Finger,  selten  3  Finger  in  ihrer  Breite  Platz  fanden. 

Am  Grund  der  Spalte  war  die  hintere  Sakralkanalwand  nicht 
knöchern,  sondern  biegsam  wie  ein  federndes  elastisches  Band,  durch 
eine  fibröse  Schlußplatte  ersetzt  wie  der  Hiatus  sacralis.  Wie  in  den 
besprochenen  Formen  der  Spina  bifida,  verlor  sich  die  dorsale  Dura 
im  Periost  und  im  Fettgewebe  in  Gestalt  von  Faserzügen.  Bei  dem 
amerikanischen  Mädchen  lag  die  Spalte  im  Bereich  des  2. — 5.  Brust- 
wirbels, und  der  6.  besaß  noch  einen  breiten  gedellten  Dornfortsatz 
als  letzte  Andeutung  der  Spalte. 

Das  Rückenmark  war  in  den  meisten  Fällen  verlängert,  reichte 
also  beträchtlich  über  den  2.  Lendenwirbel  hinunter,  z.  B.  um  5  Wirbel 
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länger  am  2.  Kreuzbeinwirbel  (v.  Recklinghausen),  so  daß  die  un- 
tersten Nerven  sogar  nach  oben  rückläufig  umbiegen  müssen.  Eine 
Verlängerung  des  Rückenmarks  bis  in  den  Sakralkanal  ist  von  Mor- 
gagni schon  beobachtet,  auch  die  perverse  Richtung  abgehender 
Nerven  ist  von  älteren  Beobachtern  angegeben.  Entweder  ist  die 
Rückenmarkspitze  am  Tumorgipfel  angewachsen,  oder  sie  reicht  selbst 
nicht  bis  zur  Spina  bifida  und  erst  das  Eilum  terminale  inseriert  sich 
am  Sack.  Bekanntlich  steigt  mit  dem  Wachstum  der  Wirbelsäule  das 
untere  Ende  des  Rückenmarks,  das  ursprünglich  den  Wirbelkanal  aus- 
gefüllt hatte,  nach  oben,  ist  im  5.-6.  Monat  schon  am  3.  Lendenwirbel. 

In  den  wenigen  anatomisch  untersuchten  Fällen  war  das  Rückenmark  stark 
geschädigt,  abgeplattet,  die  linke  Hälfte  verkümmert,  namentlich  im  linken  Seiten- 
und  Hinterstrang,  die  graue  Substanz  arm  an  GangUenzellen,  die  hüiteren  Wurzeln 
atrophisch  (v.  Eecklinghausen)  oder  man  fand  aufsteigende  Degeneration,  Re- 
duktion der  Hinterstränge,  Verkürzung  in  sagittaler  Richtung  (Abplattung,  Ribbert). 

Das  Rückenmark  steht  in  enger  Verbindung  mit  geschwulstähnlicheni  Gewebe 
und  ist  von  ihm  eingescheidet  und  dadurch  abgeplattet  von  hinten  imd  den  Seiten 
her.  Das  fremdartige  Gewebe  hängt  durch  eme  Lücke  in  der  Deckplatte  mit  der 
Hautnarbe  zusammen.  Nach  seiner  wesentlichen  Zusammensetzung  hat  v.  Reck- 
LiNGHATJSEiSr  das  Gewebe  Myolipofibrom  genannt;  auch  von  Gowees  und  Rib- 
bert ist  ähnhches  beschrieben;  die  regelmäßige  Anordnung  der  Muskelfasern  und 
ihre  normale  Struktur  sprechen  gegen  clie  Annahme  emes  Teratoms,  vielmehr  werden 
diese  Gewebe  durch  Transposition  aus  den  Muskel-  und  Hautplatten  in  den  Wirbel- 
kanal gelangt  sein,  indem  nach  Platzen  einer  ursprünghchen  Meningocele  und  Ent- 
leenmg  ihres  flüssigen  Inhalts  die  darauf  folgende  Schrumpfung  einen  verlagernden 
Narbenzug  auf  diese  Gewebe  ausgeübt  hat,  so  daß  sie  bei  defekten  Rückenmarks- 
häuten inimittelbar  auf  das  Rückenmark  zu  hegen  kamen.  Diese  Ueberlegungen 
fühi'en  zu  der  Vorstellung,  daß  die  Spina  bifida  occulta  ein  Ueberbleibsel  einer 
einstigen  Meningocele  sem  müsse,  aus  der  sie  durch  eme  Art  von  Spontanheilung 
mit  teilweiser  nachträglicher  Verknöcherung  der  Membrana  reuniens  entstanden  wäre. 

Es  ist  Sehl-  wohl  mögüch,  daß  viele  gelegentlich  operierte  Lipome  in  der 
Lendenkreuzbeingegend,  besonders  durch  Kombination  mit  serösen  Cysten, 
sichtbare  Dura  in  der  Tiefe  einer  Knochenlücke,  einen  Stiel,  der  in  die  Tiefe  führt, 
durch  Pulsationen  ihi-e  Abstammung  von  einer  Spina  bifida  verraten,  ja,  daß  ein 
Teü  der  falschen  Schwänze,  desLipoma  pendulum  caudiforme,  in  diese 
Gruppe  einzureihen  sind.  Verdächtig  sind  sie  jedenfalls,  wenn  Klumpfuß  dabei 
ist.  Da  in  Griechenland  solche  behaarten  Schwänze,  wie  es  schemt,  nicht  selten  smd, 
so  ist  die  Frage  berechtigt,  ob  sie  nicht  einst  die  Phantasie  des  Volkes  eri-egt  und  so 
die  tatsächhchen  Grundlagen  für  die  Vorstellung  des  bocksfüßigeii  geschwänzten 
Satyrs  der  alten  Sagenwelt  abgegeben  haben,  von  wo  aus  dann  diese  zwar  patho- 
logische, aber  keineswegs  naturwidrige  Gestalt  als  pferdefüßiger  (equino-varus)  Teufel 
ins  Christentum  eingezogen  wäre. 

Außer  dem  Klumpfuß,  der  häufig  die  Spma  bifida  occulta  begleitet,  hat  man 
das  Malum  perforans  pedis,  Genu  valgum,  Subluxation  des  Hüftgelenks,  Atrophie 
eines  Beines,  Plattfuß,  verstümmelte  Zehen,  umschriebene  Analgesien  und  Anästhesien, 
Neuralgien,  Skohosen,  Pigmentflecken  und  Angiome  der  Haut  beobachtet.  Wichtig 
für  die  Deutung  der  sog.  neuroparalytischen  Entzündungen  und  Nekrosen  ist  die 
Mitteilung  von  BRUisrNER,  daß  auf  der  gefühllosen  Fußsohle  erst  im  7.  Altersjahre 
ein  Geschwür  entstand,  als  der  Knabe  beim  Aehrenlesen  sich  eine  Stoppel  in  den 
Fuß  getreten  hatte.  Dem  Ulcus  perforans  entsprach  eine  Neuritis  hyperplastica  (Klebs). 

Ueber  die  Häufigkeit  der  Spina  bifida  ohne  Rücksicht  auf  ihi-e  ver- 
schiedenen Formen  hat  man  folgende  Angaben :  Nach  Ghätjssiee  1  Fall  auf  1000 
Geburten.  Spina  bifida  soll  ^/g  sämthcher  Bildungsfehler  ausmachen,  in  England 
starben  1882  an  Spina  bifida  647  Kinder,  davon  615  im  1.  Lebensjahr.  Nach 
Dejime  waren  unter  36 148  Kindern  57  mit  Spina  bifida  behaftet  (also  1,5  7oo)'  darunter 
waren  35  (=  60  "/f,)  Myelomenhigocelen,  was  auch  ungefähr  mit  anderen  Zählungen 
übereinstimmt,  z.  B.  unter  125  Fällen  von  Spina  bifida  76  (=  63  "/„)  Myelomeningo- 
celen  (Londoner  Komitee).  Für  erbüche  Einflüsse  spricht  die  Beobachtung  von 
Hypertrichosis  lumbaris  bei  Großvater,  Vater  und  Sohn.  Man  denkt  dabei  unwill- 
kürlich an  das  famiüäre  Auftreten  der  Anencephalen ,  bei  mehreren  Kindern  der- 
selben Mutter. 

Die  bisherige  Darstellung  beruht  auf  der  Auffassung,  daß  also 
Rhachischisis  und  Spina  bifida  im  Grunde  zusammengehören,  daß  sie 
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sich  nur  in  der  Ausbildung,  dem  Grade  nach,  aber  nicht  in  der  Anlage 
unterscheiden,  daß  vielmehr  das  Offenbleiben  der  Medullarrinne  dieser 
Fornienreihe  gemeinsam  sei  So  gehören  wiederum  Meningocele  und 
Spina  bifida  occulta  unter  sich  und  mit  jenen  zusammen  als  Spiel- 
arten derselben  Hemmung,  was  zu  Zeiten  durch  den  gemeinsamen 
Namen  der  Spina  bifida  oder  Hydrorhachis  ausgedrückt  wurde.  Sie 
unterschieden  sich  nur  nach  der  ungleichen  Beteiligung  der  Wandungen, 
je  nachdem  Medullarrohr,  weiche  und  harte  Rückenmarkshaut,  knöcherne 
Rückgratwandung  und  äußere  Hautdecke  defekt  und  nachgiebig  waren. 
Der  Zusammenhang  der  Hydrorhachis  mit  Hydrocephalie,  Dehnungen 
und  doppelte,  ja  dreifache  Abstände  der  Nervenwurzeln  und  Lig.  denti- 
culata  sprachen  für  Druckwirkung  infolge  eines  Hydrops,  wodurch 
der  Tumor  (also  das,  was  die  Spina  bifida  von  der  Rhachischisis  unter- 
scheidet) entstanden  wäre.  Der  Hydrops  aber  ist  offenbar  ähnlich  wie 
die  Hydrocele  des  Hodens  ein  entzündlicher,  wofür  Verwachsungen, 
Stränge,  Fächerbildungen,  Hyperplasien  der  Arachnoides,  viie  sie  ent- 
zündlicher Reizung  zu  folgen  pflegen,  Hypersekretion,  ja  sogar  Bildung 
wahrer  Hygrome  mannigfach  Zeugnis  ablegen.  Die  Flüssigkeits- 
spannung in  Hydrorhachissäcken  und  Meningocelen  ist  mehrfach  ge- 
messen, zu  4 — 12  mm  Hg,  beim  Schreien  zu  20  mm  (sogar  26 — 30  mm) 
gefunden  worden.  Jedenfalls  übersteigen  sie  die  Werte  der  normalen 
Cerebrospinalflüssigkeit  (5 — 6  mm  Bergmann,  12—20  mm  Key, 
Retzius).  Beim  Fehlen  der  Dura  wäre  die  Quelle  des  Hydrops  am  ehesten 
verständlich,  da  alsdann  der  Gegendruck  wegfiele,  worauf  die  reichen 
Gefäße  der  Pia-arachnoides  kongestiv  hyperämisch  würden  und  ein 
Transsudat  austreten  ließen.  Dehnung,  Streckung,  Knickung,  Faltung 
und  abnormer  Verlauf  haben  sicherlich  Kreislaufstörungen,  Stauung 
und  Transsudation  im  Gefolge.  Auch  tritt  wohl  leicht  Entzündung 
hinzu,  weil  ja  alle  mißbildeten  Teile  sekundär  pathologischen  Ver- 
änderungen wie  Entzündung  und  Blutung  in  besonders  hohem  Grade 
ausgesetzt  sind. 

So  sehr  also  die  Bedeutung  des  primären  Hydrops  für  die  Ent- 
stehung unserer  Mißbildungen  im  Sinne  der  alten  Hydromyelietheorie 
geschwunden  ist,  so  wichtig  ist  der  sekundäre,  transsudative  und  ent- 
zündliche Hydrops  für  das  Wachstum  dieser  geschwulstähnlichen  Bil- 
dungen, ihre  Deutung  und  die  Erkennung  verwandtschaftlicher  Be- 
ziehungen zwischen  den  einzelnen  Formen. 

Störungen  des  Versclilusses  in  der  hinteren  Mittellinie 
des  Körpers. 

b)  Im  Bereich  des  Schädels. 

Es  ist  eine  Errungenschaft  der  neueren  Auffassungen  der  Miß- 
bildungen des  Zentralnervensystems,  daß  wir  einen  großen  Teil  der 
Hirn-  und  Rückeumarksverbildungen  unter  gemeinsame  Gesichtspunkte 
rücken  und  in  ihrer  Gleichartigkeit  geradezu  als  Seitenstücke  zu- 
einander erkennen.  Nachdem  die  einfacheren  Verhältnisse  des  Rücken- 
marks vorausgeschickt  sind,  werden  zweckmäßig  die  ähnlichen  Hirn- 
mißbildungen folgen.   Wir  können  der  Rhachis chisis  dieCranio- 

1)  Allerdings  mit  Ausnahme  der  Myelocystocele  und  Meningocele,  wo  vielleicht 
der  Schluß  nachträglich  stattgefunden  oder  clie  Störung  erst  nach  dem  Schluß  des 
Medullarrohi's  eingesetzt  und  bloß  die  Membrana  reuniens  betroffen  hat. 


Cranioschisis,  Akranie. 
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s c h i s i s ,  der  Myelocele  dieEncephalocele,  der  Myelocysto- 
cele  die  Encephalocystocele,  der  Meningocele  spinalis 
die  Meningocele  cerebralis  gegenüberstellen.  Einer  vollstän- 
digen Analogie  steht  freilich  die  Ablehnung  der  ursprünglichen 
Wirbeltheorie  (älterer  Fassung)  des  Schädels  im  Wege,  d.  h.  die 
herrschende  Ueberzeugung,  daß  ungeachtet  der  ,,Branchiomerie"  und 
„Neuronierie"  der  Schädel  nicht  aus  metameren,  den  Wirbeln  homo- 
logen Stücken  bestehe,  und  die  Schädeldeckknochen  nicht  den  Wirbel- 
bogen entsprechen. 

Wenn  Encephalocystocele  und  Meningocele  cerebralis  ohne  Zweifel 
sich  mit  Myelocystocele  und  Meningocele  spinalis  in  Parallele  setzen 
lassen,  so  hat  man  mit  Recht  verschiedentlich  nach  dem  Seitenstück 
für  die  Myelomeningocele  im  Bereich  des  Hirns  gefragt.  Siegen- 
beek V.  Heukelom  sucht  es  in  der  Holo-  und  Meroakranie,  wobei  die 
Hirnsubstanz  freigelegt  ist.  Da  Holoakranie  der  totalen  Rhachischisis 
entspricht,  bliebe  die  Meroakranie,  wozu  aber  noch  eine  geschwulst- 
artige Prominenz  hinzukommen  müßte.  Solche  Beispiele  scheinen 
aber  bisher  nicht  vorzuliegen. 

1,  Breite  Oeffnungen  im  Schädel;  das  Leben  auf  Stunden  oder  Tage 


Die  Cranioschisis  ist  die  Form  mit  dem  größten  Defekt,  die 
ausgesprochenste  Spaltbildung.  Gleichbedeutend  ist  Akranie.  Bei 
der  Holoakranie  fehlen  Scheitelbeine,  Stirnbeine  bis  auf  Pars 


(nach  Ziegler).  ^«^^^^^^^ 

Fig.  51.     Craniosclüsis  ^mit  Exen- 
cephalie  (nach  Ziegler).  Fig.  51. 

orbitalis,  Schläfenbeinschuppen  und  Hinterhauptbein,  fehlt  also  auch  ein 
Hinterhauptloch  (Fig.  50  und  34).  Das  Fehlen  des  Stirnbeins  zusammen 
mit  Exophthalmus  und  Dorsalbiegung  des  Nackens  macht  die  Aehnlich- 
keit  mit  dem  „K  r  ö  t  e n  k  o  p  f "  (seltener  Katzenkopf)  aus.  Ist  keine  Spur 
von  Hirn  dabei  vorhanden,  so  spricht  man  von  Anencephalie,  ist  es 


beschränkt. 
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bloß  durch  einen  schwammigen,  gefäßreichen  Rest,  eine  Area  cere- 
bro-vasculosa,  angedeutet,  so  kann  man  von  Pseudencephalie 
reden,  wenn  auch  diese  Bezeichnung  zu  Schwierigkeiten  führt,  da  sie 
oft  erst  bei  mikroskopischer  Untersuchung  bestätigt  werden  kann  ^). 
Bei  Meroakranie  ist  der  Knochendefekt  meist  auf  die  Sagittallinie 
beschränkt,  aber  bleibt  nicht  ohne  Störungen  der  übrigen  Schädel- 
teile. Wichtig  ist,  daß  Hinterhauptschuppe  und  Hinterhauptloch  hier- 
bei vorhanden  sind.  Dazu  gesellt  sich  Anencephalie,  Pseud- 
encephalie oder  Exencephalie  (d.  h.  herniöses  Vorquellen  der 
Hirnteile  aus  der  Schädelöffnung,  Ektopia  cerebri).  (Fig.  51). 
Bei  der  totalen  oder  Holoanencephalie  fehlen  meist  Groß-, 
Mittel-,  Hinter-  und  Nachhirn,  d.  h.  die  ganze  Hirnanlage.  Sind  bei 
fehlendem  Großhirn  doch  Vierhügel,  Kleinhirn  und  Brücke  in  Resten 
nachweisbar,  so  hat  man  das  bisher  nicht  eben  zutreffend  Hemi- 
cephalie-)  genannt.  Folgerichtiger  wäre  Mero-anencephalie 
(Anencephalia  partialis). 

Schädeldefekte  bei  Cranioschisis. 

Die  Größe  des  Schädeldefekts  geht  dem  Umfang  der  Hiriimißbildung  i^araUel 
und  scheint  direkt  abhängig  vom  Defekt  der  Neuraianlage,  zunächst  iinal)hängig 
von  der  Frage,  ob  der  mangelhafte  Schluß  des  Medullarrohrs  oder  ein  ursprüng- 


Fig.  52.  Partielle  Agenesie  der  Knochen  des  Schädeldaches  bei  Anencephalie. 
a  Defekt,  b  Hinterhauptschuppe,  c  Scheitelbein,  d  Stirnbein  (nach  Zieglee). 

hcher  Defekt  der  knochenbildenden  Mesodermanlage  die^primäre  Störung  ausmache. 
Auch  bei  hohen  Graden  der  Verstümmelung  ist  wenigstens  die  Schädelbasis  vor- 
handen imd  leidüch  gebildet,  also  offenbar  vom  Hirnwachstum  unabhängig  (Fig.  52).  Die 
Abweichungen  in  ihrem  Bereich  betreffen  die  Verdickung  des  Knochens,  die  Ver- 
knöcherung der  Nähte,  mangelhaftes  Längenwachstum  im  Keilbein,  rudimentäre 


1)  Auch  ist  der  Name  nicht  folgerichtig  gebildet,  da  er  eigentüch  bedeutet,  daß 
Gehirn  vorgetäuscht  werde,  während  die  Masse  aus  Gebilden  besteht,  die  dem  Hirn 
homolog  sind.  Bessere  Bezeichnungen  wären  Atelencephalie  oder  El  Upen - 
cephalie  (von  azslrig  oder  slXmr)?  =  mangelhaft). 

2)  Die  Ausdrücke  Hemicephalie  und  Hemikranie  sind,  als  nicht  folgerichtig 
gebildet,  zu  verwerfen,  mit  hemi-  bezeichnen  wir  sonst  überall  die  Halbheit  im  Sinne 
der  bilateralen  Symmetrie  (Hemisphäre,  Hemicrania  =  Migräne,  Hemiatrophia  faciei. 
Hernieder),  niemals  das  Halbe  im  Gegensatz  zum  Ganzen,  zum  Vollkommenen,  wo- 
für besser  mero-  ixnd  holo-  gesetzt  werden.  Daß  übrigens  Hemicephalie  eigentlich 
Hemiencephaüe  ausdrücken  wollte,  sei  nur  nebenbei  erwähnt.  Im  oben  gerügten 
Sinne  wird  übrigens  auch  hemi-  im  Wort  Hemiterie  gebraucht. 


Cranioschisis,  Akranie. 
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Keilbeinflügel,  Abflachung  der  Öchädelgrubeii,  Einengung  der  vorderen  Grube  wegen 
der  scliarf  horizontalen  Abknickung  des  >Stirnbeins  nach  hinten,  Einengung  der 
hinteren  Grube  aus  ähnlichem  Grunde,  endlich  die  häutigen  Orbitaldächer.  Durch 
Dickenwachstum  (vergl.  z.  B.  das  kurze  dicke  Basilare)  gleichen  die  Schädelknochen 
die  vom  Hirn  nicht  ausgefüllten  Gruben  aus.  Bemerkenswert  ist  ferner  das  Fehlen 
der  Lamina  cribrosa  des  Siebbeins  und  die  Querstellung  der  relsenbein23yramiden, 
statt  daß  sie  nach  innen  und  vorn  sehen.  Die  Schädelbasis  kann  schließUch  bei 
Holoakranie  wie  ein  Dach  nach  allen  Seiten  abfallen  und  in  der  Sagittallinie  kyphotisch, 
nach  oben  konvex  gericlitet  sein,  was  schon  immer  gegen  die  hydrocejihaUsche 
Theorie  ins  Feld  geführt  wurde.  Es  fehlen  dann  vordere  und  hintere  Schädelgrube 
ganz.  Diese  Kyphose  wird  namentlich  in  der  Abknickung  des  Clivus  gegen  das 
Keilbein,  des  Os  tribasUare  gegen  den  Gesichtsteil  des  Schädels  anschaidich,  was  sich 
wiederum  in  der  senkrechten  Stellung  des  Clivus  ausprägt.  Doch  scheinen  m  diesen 
Verhältnissen  der  Schädelbasis  grundsätzliche  Unterschiede  zu  Avalten,  indem  bei 
Anencephahe  die  Basis  verlängert,  bei  Meroanencephalie  (Hemicej)haUe)  verkürzt,  bei 
Anencephahe  das  Gesichtsskelett  nicht  abwärts  gedreht,  die  Xasen Öffnung  nach  vorn 


Fig.  53.  Schematischer  Durchschnitt  durch  drei  (hemicephalen,  anencephalen 
und  normalen)  Schädel  zur  Darstellung  der  StellungsdifFerenzen  der  Schädelbasis  zum 
Gesichtsschädel.    Sämtliche  Schädel  in  natürlicher  Größe  (nach  Zingerle). 

Blau:  Sagittaler  Medianschnitt  durch  den  hemicephalen  Schädel  (Fall  I). 

Eot:  Sagittaler  Medianschnitt  durch  den  anencephalen  Schädel  (Fall  III). 

Schwarz  punktiert:  Sagittaler  Medianschnitt  durch  den  normalen  Kontroll- 
schädel.   (Vergl.  Beschreibung  im  Text.) 

gerichtet,  der  Zwischenkiefer  nach  vorn  vorspringend  ist,  was  einen  hochgradig 
prognathen  Typus  hervorruft,  während  bei  Meroanencej^halie  die  Nasenscheidewand 
iiach  abwärts  und  Muten  rotiert  wird,  was  zum  hyperorthognatlien  Typus  führt,  der 
nun  allerdings  wieder  durch  die  intermaxüläre  Prognathie  (d.  h.  das  massige  Vor- 
springen der  Zwischenkiefer)  verwischt  wird. 

Das  Schema  (Fig.  53),  nach  Zingerle,  zeigt,  wie  bei  Hemicephaüe  die 
Schädelbasis  und  das  Gesichtsskelett  nach  unten,  bei  Anencephalie  nach  oben  gedreht 
sind,  wie  der  Winkel  zwischen  der  gemeinsamen  Achse  des  Tribasilare  mit  der  Verti- 
kalen bei  Hemicephaüe  kiemer,  bei  Anencephalie  größer  ist  als  beim  Neugeborenen, 
der  eine  Mittelstellung  einnimmt.  Der  Ort  der  Kyphose  scheint  vom  Grade  der 
Mißbildung  abhängig,  indem  er  beim  vollständigen  Hirndefekt  (Anencephalie)  mehr 
occipital,  bei  Hemicephahe  mehr  frontal  zu  liegen  kommt,  was  gegen  die  primäre 
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Bedeutung  der  Achsenkrüinmungen  im  Sinne  Lebedeffs  spricht.  Zingerle  faßt 
die  Abknickungen  der  Basis  gegen  die  Wirbelsäule  im  Gegenteil  als  sekundäre  Ver- 
biegung  infolge  eines  Mißverhältnisses  zwischen  dem  Breiten  Wachstum  der  Area 
cerebro-vasculosa  und  dem  Längenwachstum  der  erhaltenen  Hirn-Eückenmarksanlage 
auf.  Diese  Dinge  smd  wichtig  genug,  um  künftig  beachtet  zu  werden.  Obwohl  der 
Gesichtsschädel  im  Gegensatz  zur  Schädelbasis  sehr  unabhängig  von  der  Mißbildung 
ist,  so  nähert  sich  der  hemicephale  Gesichtsschädel  der  Chamäprosopie  der  Er- 
wachsenen und  biißt  den  infantilen  Typus  ein,  während  er  bei  Anencephahe  hyper- 
leptoprosop  wird. 

ZiNGERLE  faßt  diese  Veränderungen  als  gleichzeitige  Störun|;en  der  Schädel- 
anlage, nicht  als  Folgen  gestörten  Gehirnwachstums  auf.  Als  vereinzelte  Befunde 
hat  man  auf  Spalten  und  Knochendefekte  am  Schädel  Mngewiesen,  die  aber  keine 
grundsätzüche  Bedeutung  beanspruchen  können.  So  wird  z.  B.  Verkümmerung  des 
rechten  Unterkiefers,  Defekt  des  Imken  Ohi's  mit  Verkümmerung  des  Schläfenbeins 
erwähnt. 


Hirnreste  bei  Cran  ioschisis. 

Bei  Holoakranie^)  liegt  auf  der  Schädelbasis  in  der  Art  einer 
Geschwulst  eine  rote,  schwammig  kavernöse,  weiche,  oft  cystisch 
blasige,  oft  polsterähnlich  wulstige,  sogar  durch  ein  Septum  in  zwei 
symmetrische  oder  ungleiche  Hälften  abgeteilte,  oft  sogar  seicht  ge- 
furchte Masse,  die  man  nach  Analogie  der  Area  med.-vasc.  nun  ent- 
sprechend Area  oder  Substantia  cerebro-vasculosa  nennt,  da  sie  neben 
Hohlräumen  mit  Epithelbekleidung  wesentlich  aus  Gefäßen  und  Nerven- 
substanz besteht.  Zwar  enthalten  die  niederen  Stufen  der  Differen- 
zierung nur  Glia  aus  runden  und  ovalen  Zellen  und  Fasern,  aber 
keine  Ganglienzellen  und  Nervenfasern,  keinen  Ependymbelag  der 
Hohlräume,  dagegen  hängen  epithelbesäumte  Zotten  der  Adergeflechte 
in  die  Hohlräume.  Das  einseitige  Ueberwiegen  der  Glia  über  die 
nervösen  Elemente  ist  mehrfach  aufgefallen  und  erinnert  an  Vor- 
kommnisse in  Teratomen.  Auch  das  Ependym  betätigt  sein  über- 
mäßiges Wachstum  in  der  Bildung  von  drüsenähnlichen  Schläuchen, 
Faltungen,  Einstülpungen,  abgetrennten  Inseln,  sogar  bis  in  den  Boden 
des  4.  Ventrikels  hinab.  Wenn  die  Neuralanlage  wenig  differenziert 
ist,  muß  man  sich  hüten,  die  cerebro-vaskuläre  Substanz  mit  Vorder- 
hirn zu  identifizieren ,  trotz  scheinbarer  Aehnlichkeit  mit  Lappen, 
Windungen  und  Furchen  (Fig.  54). 

Die  bekannte  kompensatorische  und  lückenfüllende  Wucherung 
des  Stützgewebes  erklärt  nicht  genügend  die  oft  exzessive  Wucherung 
des  Ependymgewebes.  Möglich,  daß  unter  dem  Einfluß  der  Schädlich- 
keit das  Epithel  der  Neuralanlage  die  Fähigkeit  verliert,  neue  dilTerente 
Zellgenerationen  zu  bilden,  unter  Beibehaltung  einfacher  Teilung  und 
Produktion  der  Ependymmodifikation,  analog  dem  gewucherten  Zentral- 
kanal im  rudimentären  Rückenmark  und  in  Anlehnung  an  das  physio- 
logische gegenseitige  Abhängigkeitsverhältnis  von  Nervensubstanz  und 
Ependymwucherung  an  Stellen  der  Plexusbildung.  Man  kann  sich 
denken,  daß  das  Epithelblatt  der  Medullaranlage  von  der  Läsion  er- 
griffen, die  Fähigkeit  heterologer  Differenzierung  verliert  (Zingerle) 
und  nur  noch  einer  übermäßigen  Produktion  von  Ependym  und  Stütz- 


1)  Mit  Holoakranie  bezeichnet  man  kurzweg  den  Zustand,  bei  dem  Hinterhaupt- 
schuppe und  Foramen  magnum  fehlen  und  bloß  Os  tribasilare  vorhanden  ist,  mit 
Meroakranie  Vorhandensein  von  Hinterhauptschuppe  und  Foramen  magnum ;  mit 
Pseudencephalie  oder  Meroanencephalie  (partielle  Anencephahe)  das  Vorhandensein 
differenzierter  Eindenanlage,  mit  Holoanencephalie  (totale  Anencephahe)  das  Fehlen 
differenzierter  Hirnanlage. 
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gewebe  (Cystencephalie  und  Pseudencephalie)  fähig  ist  oder 
daß  die  Epeudymzellen,  als  die  widerstandsfähigem,  die  Erkrankung 
überdauern  (v.  Muralt).  Allerdings,  wenn  an  der  nervösen  Anlage 
Schichten  (z.  B.  3  bei  Veraguth)  zu  unterscheiden  sind  (1.  eine  helle 
mit  Spindelzellen  an  der  äußersten  Peripherie,  einzelnen  Rinden- 
pyramidenzellen  mit  zentraler  Basis  und  peripherer  Spitze,  2.  eine 
breite  Schicht  mit  dicht  gelagerten,  rundlichen  und  birnförmigen  Zellen 
in  planmäßiger  Anordnung, 
3.  einer  zellarmen  Schicht 
runder,  pyramidenförmiger, 
sternförmiger  Elemente  in 
feinem  Filz)  und  wenn 
diese  Anordnung  an  Kon- 
vexität und  Basis  die  gleiche 
ist,  wenn  ferner  knollige 
Protuberanzen  von  der  Basis 
aus  in  die  Blasen  hinein- 
ragen, die  an  basale  Ganglien 
erinnern,  wenn  eine  Mantel- 
spalte (Septum  medianum) 
geradezu  die  Vergleichung 
mit  einer  normalen  Ent- 
wicklungsstufe herausfor- 
dert, dann  wird  man  doch 


Fig.  54.  Hemicephalus  von 
3-tägiger  Lebensdauer  (nach  Ar- 
nold). Kopf  des  Hemicephalus 
von  oben  in  '/^  natürl.  Größe. 
Mit  a  sind  die  Stellen  bezeichnet, 
an  welchen  sich  bei  faradischer 
Reizung  regelmäßig  Kontrak- 
tionen des  Muse,  orbicularis  der 
gleichnamigen  Seite  auslösen 
ließen.  Bei  b  erhielt  man  eine 
starke  Kontraktion  der  gleich- 
seitigen Nackenmuskeln,  von  c 
aus  erzielte  man  eine  solche  des 
rechten  mittleren  und  unteren 
Faciahsgebietes  mit  Zungen-  und 
Saugbewegung. 

Fig.  54  a.  Hemicephalus 
von  3-tägiger  Lebensdauer  (nach 
Arnold).  Beide  Gehirnhälften 
von  oben,  um  die  Lappung  und 
die  scheinbaren  Windungen  zu 
zeigen.  Frontalpol  oben,  Occi- 
pitalpol  imten. 


Fig.  54. 


Fig.  54a. 


mit  Veraguth  in  jedem  einzelnen  Fall  den  Versuch  machen  dürfen,  zum 
Vergleich  die  möglichst  parallele  normale  Phase  der  Entwicklung  heran- 
zuziehen. Das  ist  nicht  nur  ein  Hilfsmittel  zur  Veranschaulichung  und 
Vereinfachung,  sondern  es  liegt  darin  ein  Programm  für  künftige  Unter- 
suchungen, und  es  werden  morphologische  Reihen  verschiedener  Ent- 
wicklungsstufen, verschiedener  Differenzierungsreife  sich  aufstellen  lassen 
von  niedersten  Graden  zu  den  höheren.  Dazu  bietet  die  Untersuchung 
der  histologischen  Elemente  die  Hand,  denn  da  finden  sich  neben- 
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einander  wenig  differenzierte  Zellvorfahren  bis  zu  den  genealogischen 
Endprodukten  oder  nach  dem  ScHAPERschen  Stammbaum  :  ektodermale 
Urzelle,  Keimzelle,  indifferente  Zelle,  Nerven-  und  Gliazelle  (oder  wie 
His  sich  ausgedrückt  haben  würde:  einerseits  Epithelzellen  mit  ihren 
Abkömmlingen,  den  Spongioblasten  und  daraus  stammendem  Stütz- 
gewebe, d.  h.  Glia  und  Ependym,  und  andererseits  Keimzellen  mit  ihren 
Produkten,  den  Neuroblasten,  und  endlich  Ganglienzellen).  So  finden 
sich  in  einem  Präparat  beisammen:  Ependymzellen  in  Zentralkanal- 
anlagen (Endstadien  des  Stützgewebes),  Ganglienzellen  in  Spinal- 
ganglien, als  Pyramidenzellen  in  der  Rindenanlage  der  Area  cerebro- 
vasculosa  und  als  Vorderhornzellen  im  Rückenmark  (Endstadien  der 
Ganglienzellenentwicklung),  daneben  embryonale,  indifferente  Zellen. 
Also  sind  einzelne  Zellen  auf  der  embryonalen  Stufe  erstarrt,  andere 
zu  genealogischen  Endgliedern  ausgewachsen  (Veraguth).  Indessen 
ist  eine  solche  Deutung  und  Zellenaualyse  schwierig  und  erheischt 
Vertiefung  in  den  Gegenstand,  denn  in  abnorm  gebildeten  Bezirken 
können  sich  vollständig  entwickelte  Elemente  (Pyramidenzellen)  finden; 
auch  wird  das  Bild  dadurch  verschleiert  und  die  Analogie  mit  der 
normalen  Phase  verdunkelt,  daß  einzelne  Teile  exzessiv  wachsen, 
andere  zurückbleiben  auf  niedriger  Stufe.  Wie  durch  Ausbleiben  einer 
Falx  und  fehlender  Einstülpung  der  Mantelspalte  trotz  Auswachsens 
der  primären  Vorderhirnbläschen  zu  sekundärem  Vorderhirn  durch 
Hemmungsbildung  eine  ungeteilte  Blase  entsteht  und  so  eine  „sekundäre" 
Cyklopie  angebahnt  wird,  werden  wir  bei  der  Cyklopie  besprechen. 

Es  ist  nun  nicht  etwa  gesagt,  daß  sich  die  Area  cerebro-vasculosa 
bei  Holoakranie  immer  in  bescheidenen  Grenzen  halte  oder  sich  nur 
schleierförmig  in  der  Fläche  ausbreite,  im  Gegenteil  kann  sie  ebenso 
groß  wie  der  Kopf  ähnlich  einer  Kapuze  über  den  Rücken  hängen 
oder  ^4  so  groß  wie  der  Gesichtsschädel  blasenförmig  auf  der  Schädel- 
basis sitzen  oder  gar  wie  ein  Turban  aussehen.    (Fig.  51.) 

Wenn  auch  im  allgemeinen  ein  Parallelismus  besteht  zwischen 
dem  Defekt  des  Zentralnervensystems  (Anencephalie)  und  dem  Schädel- 
defekt (Akranie),  so  darf  er  doch  nicht  zu  äußerlich  gefaßt  werden,  mit 
andern  Worten:  man  wird  immer  in  jedem  Fall  den  Grad  der  Akranie 
und  den  Grad  der  Anencephalie  abwägen  und  bestimmen  müssen. 
Wie  es  bei  der  Myelocele  zuweilen  vorkommt,  kann  eine  verhornte 
Epithelschicht  auch  den  Hirnrest  überziehen  und  von  da  unmittelbar 
in  das  Stratum  corneum  der  umgebenden  Haut  übergehen;  sogar 
eine  Haut  (allerdings  ohne  Haare  und  Drüsen)  kann  den  Hirnrest 
überdecken,  was  bei  der  Myelocele  auch,  aber,  wie  es  scheint,  äußerst 
selten  vorkommt.  Das  war  im  ARNOLDSchen  Falle  um  so  über- 
raschender, als  der  häutige  Überzug  im  Leben  für  Pia  gehalten  und  die 
durchscheinenden  Furchen  und  Windungen  mit  Sulcis  und  Gyris  identi- 
fiziert worden  waren.  Auf  die  Haut  folgte  eine  dicke  Gefäßschicht  und 
darunter  cystische  blasige  Räume  mit  platten  bis  zylindrischen  Zellen 
ausgekleidet,  die  doch  eigentlich  nur  dem  geschlossenen  Me- 
dullär r  o  h  r  und  nicht  der  offenen  Medullarplatte  entsprechen 
konnten.  Nimmt  man  noch  dazu  den  VERAGUTHschen  Fall,  wo  die 
Substantia  cerebro-vasculosa  von  verhorntem  Epithel  überhäutet  war, 
worauf  eine  gefäßreiche  Pia,  zu  innerst  Rindenanlage  mit  birnförmigen 
Elementen,  dreieckigen  sternförmigen  Zellen  und  Ependymauskleidung 
folgte,  wo  eine  Einstülpung  der  Pia  mit  Epithelsaum  ganz  das  Ver- 
halten der  Adergeflechte  nachahmte,  so  daß  das  ganze  Bild  auf  ein 
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Vorderhirn  von  2  7-2  Monaten  zurückgeführt  werden  konnte  (Fig.  55), 
so  kommt  man  zur  Vorstellung,  daß  die  Subst.  cerebro-vasc.  durch- 
aus nicht  immer  der  persistierenden  offenen  Medullär  platte 
homolog  sei,  sondern  oft  auf  das  geschlossene  Rohr  zurück- 
geführt werden  müsse,  das  nachträglich  noch  allerhand  Anläufe  zur 
Differenzierung  im  Sinne  der  formativen  Genese  macht,  ohne  daß 
die  organogenetische  Phase  der  Entwicklung,  d.  h.  die  innere  Ausge- 
staltung der  angelegten  Teile,  vor  allem  der  Rinde  und  basalen  Ganglien 
auch  nur  beginnt. 

Bedenkt  man,  daß  Veraguth  in  mindestens  4  Fällen  (No.  1,  2,  8,  9) 
den  Hirnrest  epidermisiert  fand,  und  daß  Arnold  als  ganze  äußere 
Haut  mitsamt  Pia  nachwies,  was  im  Leben  bloß  Pia  schien,  so  ist 
die  alte  Annahme,  daß  mit  Akranie  immer  Adermie  verbunden  sei, 
nicht  mehr  aufrecht  zu  halten,  wenn  man  freilich  auch  eine  sekundäre 
Ueberhäutung  wird  zulassen  müssen.  Die  Grenze  zwischen  ausgereifter 
Neuraianlage  und  defekter  ist  bei  Holoanencephalie  im  Nachhirn  ge- 
legen, mit  erkennbarer  kaudaler  Hälfte  der  Medulla  oblongata  und 
differenzierter  Kleinhirnanlage;  oder  es  schließt  am  Kaudalende  der 
Area  cerebrovasc.  das  Rückenmark  stumpf  ab  mit  geschlossenem 
Zentralkanal,  d.  h.  es  ist  gar  keine  Medulla  oblongata  vorhanden. 


Fig.  55.  a  Schema  des  2'/2-monatigen  fötalen  Vorderhirns ;  b  durch  Verziehen 
der  Binde  der  Mantelspalte  in  der  Richtung  der  Pfeile  und  konkave  Biegung  der 
Plexusplatte  nach  der  Basis  zu  entsteht  Schema  b,  aus  dem  sich  das  Schema  c  der 
Area  cerebro-vasculosa  erklärt.  Die  Pia  schlägt  sich  von  der  Mantelspalte  aus  ent- 
lang der  Konkavität  der  Eindenduplikatur,  kehrt  auf  der  Oberfläche  der  innersten 
Duplikatur  zurück,  um  sich  auf  die  andere  Seite  zu  begeben  und  dort  den  gleichen 
Verlauf  zu  nehmen  (nach  Veraguth). 

Es  ist  noch  em  AVort  über  die  Gefäße  der  Area  cerebro-vasculosa  zu 
sagen.  Sie  sind  oft  in  sehr  großer  Zahl  vorhanden ,  dünnwandig  und  weit ,  meist 
vom  Bau  der  Kapillaren  oder  Venen  und  gehen  auf  die  Pia-arachnoides  sowohl  als 
auf  die  Eiickenmarkanlage,  ja  sogar  die  peripheren  Nerven,  besonders  auch  auf  den 
Opticus  über.  Diese  Gefäße  haben  zuzeiten  eine  große  Polle  gespielt,  da  sie  nach 
einer  Theorie  durch  angiomatöse  Wucherung  die  Zerstörung  der  Neuralanlage  bewerk- 
steUigt  haben  sollten.  An  die  Gefäße  schließen  sich  Blütlingen  an,  und  zwar  an 
denselben  Orten,  in  der  Area  cerebro-vasculosa,  in  Nerven,  in  der  Rückenmarksanlage, 
und  zwar  hier  meist  in  den  Hintersträngen.  Sie  verlieren  sich  allmählich  kaudal- 
wärts,  sind  meist  frisch,  da  die  Blutkörperchen  unverändert  sind,  und  undegenerierte 
Ganghenzellen  gleichsam  im  Blute  schwimmen.  Andere  sind  älter,  da  sich  schon 
Pigment  gebildet  hat.  Zum  Teil  mögen  sie  bei  der  Geburt  durch  Schädigung  der 
unbeschützten  Area  cerebro-vasculosa  entstanden  sein,  oder  die  erschwerte  Atmung, 
Kreislaufstörungen ,  Stauung  wegen  ungenügendem  Abfluß  bei  engem  Sinus  und 
Foramen  jugulare  sind  schuld  daran.  Doch  mag  auch  das  mangelhaft  entwickelte 
Nervengewebe  eine  mürbe  und  zerreißHche  Beschaffenheit  des  Gewebes  bedingen, 
wobei  an  die  häufigen  Blutungen  bei  höher  entwickelten  Mißbildungen  des  Zentral- 
nervensystems wie  Syringomyelie ,  Porencephalie ,  Heterotopie,  Kleinhirnatypie  auch 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  8 
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im  extrauterinen  Leben  zu  erinnern  ist.  Bildungen,  die  schon  eine  gewisse  Reile 
erlangt  haben,  können  sicherlich  hinterher  durch  Blutungen  wieder  zertrümmert  und 
eingeschmolzen  werden. 

Nachdem  die  kümmerlichen  Reste  einer  Hirnanlage  und  ihre 
Anläufe  zu  einem  gewissen  Grade  der  Differenzierung  bei  den  aus- 
giebigsten Defekten  untersucht  worden,  wenden  wir  uns  zu  den  etwas 
weiter  gediehenen  Zuständen  bei  der  partiellen  Anencephalie 
(Meroan  en  cep  halie) ,  die  mehr  oder  minder  parallel  gehen  mit 
Meroakranie,  wo  die  kaudalen  Abschnitte  unter  dem  Schutz  der 
Hinterhauptschuppe  und  eines  geschlossenen  Hinterhauptlochs  einen 
etwas  höheren  Grad  der  Reife  erreichen.  Das  Großhirn  ist  durch 
eine  Anzahl  Höhlen  vertreten ,  die  mit  klarer  Flüssigkeit  oder  gela- 
tinöser Masse  gefüllt,  durch  bindegewebige  Septen  geschieden,  mit 
einfachem  oder  geschichtetem  Zylinderepithel  ausgelegt  sind.  In  die 
Cysten  ragen  epithelbesäumte  Zotten  und  drüsige  Epithelschläuche; 
sogar  massigen  Wucherungen  der  Aderhautgeflechte  in  den  Ventrikeln, 
und  drüsenartigen  Einstülpungen  in  den  Boden  des  4.  Ventrikels  be- 
gegnet man  oft.  Den  Überzug  des  Ganzen  bildet  eine  Epidermis  mit 
Hornschicht,  die  in  die  umgebende  Haut  übergeht,  und  Papillen, 
Haare  und  Drüsen  vermissen  läßt. 

Trotz  Längsspalte  in  der  Mittellinie,  Windungen  und  Furchen, 
ist  doch  vor  einem  Versuch,  dieselben  mit  der  Gliederung  des  Vorder- 
hirns zu  identifizieren ,  zu  warnen ,  wie  Arnolds  und  andere  Fälle 
lehren.  In  manchen  Fällen  war  es  überhaupt  fraglich,  ob  etwa  ver- 
ästigte oder  spindlige  Zellen  mit  Ausläufern  als  Neuroblasten  an- 
erkannt werden  durften  und  ob  überhaupt  deutlich  nervöse  Bestand- 
teile erkennbar  waren.  Und  dabei  hatte  man  durch  Berührung  der 
Masse  im  Leben  Bewegungen  und  Zuckungen,  durch  elektrische 
Reizung  umschriebener  Stellen  Kontraktionen  des  Orbicularis,  der 
Nackenmuskeln,  des  Facialisgebiets ,  Zungen-  und  Saugbewegungen 
(z.  B.  Hoffmann  im  ARNOLDschen  Fall),  durch  Faradisation  der 
blutschwammigen  Masse  tonische  Starre  mit  klonischen  Zuckungen 
(Zingerle)  auslösen  können,  wobei  angesichts  des  Pyramidenmangels 
vielleicht  an  motorische  Haubenbahnen  zu  denken  ist  (Zingerle). 

Von  erkennbaren  erhaltenen  Hirnbestandteilen  bei  partieller  Anen- 
cephahe  werden  folgende  erwähnt :  Brücke,  2  bandförmige  ötreifen,  die  aus  dem  hintern 
Rand  der  schwammigen  Masse  in  die  Brücke  übergingen  (Hirnstiele?),  verlagerte 
Kleinhirnrudimente  oder  einseitige  Kleinhirnanlage  mit  Läppchenbildung,  sogar  eüi 
Wurm,  mit  Schichtenbau  (Körnerschicht,  PuRKix.TEsche  Zellen,  Markfasern,  die  zur 
Medulla  ziehen).  Einen  der  höchstentwickelten  Fälle  teilt  Veraguth  mit.  Sogar 
Großhirnreste  mit  Rindenanlage  und  geschichteten  Pyramidenzellen  sind  verzeichnet. 
Wenn  von  basalen  Ganglien  die  Rede  ist,  so  handelt  es  sich  bloß  etwa  um  An- 
deutungen. 

Es  mirde  ausdrücklich  das  Fehlen  folgender  Teile  bemerkt:  Vierhügel, 
Brücke  (duVch  dünne  Gliaschicht  ersetzt),  Kleiuhirn,  Chiasma,  Olfactorius,  Hirn- 
schenkelfuß, laterale  Schleife,  Prominenz  von  Olive  und  Pyi'amide.  Besondere 
Beachtung  verdient  das  Verhalten  der  Hirnnerven,  nicht  nur  des  1.  und 
2.  Paares,  die  ja  als  Hirnteile  gelten  müssen,  sondern  auch  der  3. — 12.  Paare,  die 
den  peiipheren  Nerven  homolog  sind.    Sehr  häufig  fehlt  der  Olfactorius. 

In  den  Fällen  Veraguths  waren  trotz  Holoakranie  und  Pseudencephalie  bei 
höchst  mangelhafter  Himanlage  das  eine  Mal  beide  Optici  vorhanden,  ferner  Oculo- 
motorii,  Ganglion  Gasseri  mit  Trigeminusästen,  Faciales,  Acustici  (?),  Glossopharyngei, 
Va_gi  mit  Ganghon  jugulare,  Hypoglossi.  Die  Optici  hefteten  sich  an  die  Dura  des 
KeUbeins,  die  meisten  übrigen  Nerven  an  das  Periost  der  Schädelbasis  an.  Der 
Sympathicus  war  mit  3  Cervikalganghen  vertreten,  zwischen  Spinalganghen  und 
Sympathicus  übernahmen  Rarai  communicantes  die  Verbindung.  In  einem  weiteren 
Fall  waren  Optici  aber  ohne  Markfasern  da,  ferner  ein  rechter  Oculomotorius,  Trige- 
mini  mit  Ganghon  Gasseri,  Faciales,  Acustici,  Hypoglossi  und  Vagi,  die  in  der 
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Schädelbasis  aufhörten ,  während  die  andern  von  der  Area  cerebro-vasculosa  auf- 
genommen wurden.  Die  Nerven  nahmen  ihren  Ausgang  von  KopfgangUen,  natürUch 
mit  Ausnahme  der  rein  motorischen ,  von  denen  aber  III  und  Xll  dennoch  ver- 
treten, sogar  mit  Markfasern  versehen  waren,  was  um  so  mehr  wundernehmen  muß, 
als  ihre  Ursprungskerne  fehUen.  Ob  solche  einmal  vorhanden  und  hinterher  durch 
Blutung  zerstört  worden,  oder  ob  III  und  XII  doch  auch  sensible  Anteile  führen 
und  mit  GangUen  (cihare  und  hmtere  Wurzeln  mit  dem  Ganglion  des  XII.)  Be- 
ziehunt^en  eingehen  (G.  ScmvALBE,  Veraguth),  wäre  in  künftigen  Fällen  zu  prüfen. 
In  einem  weiteren  Fall  stellte  Veeaguth  II,  III,  V,  VII,  VIII,  IX,  X,  XII  fest, 
die  alle  an  der  Schädelbasis  aufhörten ;  IX  und  X  endigten  in  einem  Ganghon 
jugulare,  Opticus  und  Augenmuskelnerven  entbehi-ten  der  markhaltigen  Fasern  trotz 
Anwesenheit  ehies  Ganglion  ciüare,  wähi-end  IX  und  X  mit  einem  Ganglion  jugulare 
versehen  markhaltige  Fasern  führten ;  das  spricht  nicht  gerade  für  sensible  Anteile 
des  III  aus  dem  Ganglion  ciliare.  Der  V.  führte  keine  Markfasern.  Andere  Male 
lösten  sich  die  Optici  pinselförmig  seithch  der  Öella  turcica  auf  im  Bindegewebe, 
in  den  Augenmuskehi  Ueßen  sich  marklose  Nerven  nachweisen. 

Ueber  Hirnnerven  und  zugehörige  Ganglien  darl  man 
zusammenfassend  sagen,  daß  öfter  ein  Opticus  als  1  cm  langer  dünner 
Strang  blind  in  der  Basis  endigte,  ferner  sind  III,  V,  VI,  VII,  VIII, 
IX,  X,  XII  nachgewiesen,  meist  als  dünne  Fädchen,  die  in  der  Area 
•cerebro-vasculosa  endigten.  Meist  fehlen  markhaltige  Fasern  in  Hirn- 
nerven, jedoch  nicht  immer,  ihr  Vorhandensein  scheint  von  der  Reife 
der  Ursprungsganglien  abzuhängen.  In  der  Zunge  wurden  Geschniacks- 
becher,  in  derHautMEissNERsche  Endkolben  und  PACiNische  Körperchen 
nachgewiesen.  Von  Kopfganglien  wurden  gelegentlich  trotz  ausgiebiger 
Hirndefekte  festgestellt:  Ganglion  Gasseri,  sphenopalatinum  (zum  2.  Ast 
des  V.),  petrosum  (des  IX,),  nodosum  (des  X.),  jugulare  (des  X.), 
letztere  3  nicht  immer  ganz  differenziert,  spirale  (des  VIII.),  geniculi 
(des  VII.),  Nach  Analogie  mit  der  Amyelie  ist  also  bei  Hirndefekt 
eine  weitgehende  selbständige  Entwicklung  der  Kopfganglien  und  der 
Hirnnerven  festzustellen,  die  allerdings  nicht  zur  völligen  Reife  ge- 
deihen. Unähnlich  den  Befunden  am  Rückenmark,  wo  die  motorischen 
Wurzeln  meist  fehlten,  sind  hier  rein  motorische  Nerven  wie  III  und 
XII  sogar  mit  Markgehalt  vorhanden.  Wir  sahen,  daß  hier  noch  un- 
aufgeklärte Fragen  der  Lösung  harren. 

Seit  v.  Wahl  (1859)  und  Manz  (1878)  dem  Gegenstand  zuerst  ihi-e  Aufmerk- 
samkeit gewidmet  haben,  ist  das  Auge  der  hirnlosen  Mißgeburten  öfter  mit 
erneuter  Spannung  imtersucht  worden  (Leonowa,  Petren,  Veraguth).  Das  äußere 
Auge  samt  Cornea,  Iris,  Linse,  Glaskörper,  Sklera,  Chorioides  mit  strotzenden  Ge- 
fäßen, sogar  einer  Art.  centralis  retinae  ist  stets  vorhanden,  ja  sein  starkes  Hervor- 
treten hat  zusammen  mit  der  Abflachung  des  hirnlosen  Schädels  den  Namen  „Kröten- 
kopf" veranlaßt.  Auch  eine  gefäßreiche  Netzhaut  ist  da,  sogar  meist  mit  gut  erhaltenen 
Stäbchen  rmd  Zapfen  (Petren),  doch  ohne  Nervenfaser-  und  GanglienzeUenschicht ; 
auch  Stäbchen  und  Zapfen  fehlten  gelegentlich  (Veraguth).  Ob  spindelförmige 
Zellen  an  Stelle  der  Grenzschicht  als  Neuroblasten  aufgefaßt  (Veraguth)  werden 
dürfen,  ist  fraghch.  Obwohl  zwei  Körnerscliichten  sich  abgrenzen  lassen,  sind  sie 
mangelhaft  entwickelt,  ihre  Körner  unregelmäßig  und  in  Zahl  und  Größe  beschi'änkt. 

Wenn  in  der  Netzhaut  zwischen  MÜLLERschen  Stützfasern  große  bmiförmige 
Zellen  gefunden  und  als  Neuroblasteii  gedeutet  wurden,  mußte  man  darauf  den 
Schluß  bauen,  daß  die  Entwicklung  des  Gehirns  das  Stadium  des  primären  Vorder- 
hirnbläschens en-eicht  haben  müsse,  weil  die  Augenblasen  als  Abkömmünge  desselben 
zu  betrachten  seien.  Man  kommt  damit  zur  Annahme  sekundärer  Ursachen,  die  die 
Vorderhirn  anläge  zerstört  hätten,  in  einem  Zeitpunkt,  da  die  Augeiiblasen  schon  ab- 
geschnürt und  gleichsam  in  Sicherheit  gebracht  waren,  also  jedenfalls  über  den  21.  Tag 
hinaus.  Es  können  sogar  bei  völligem  Mangel  von  Nerv  und  Tractus  opticus  doch 
Bulbi  vorhanden  sein,  d.  h.  auch  die  Augenblaseiistiele  sind  der  Zerstörung  zum  Opfer 
gefallen. 

Auch  um  das  innere  Ohr  des  Anencephalus  fängt  man  an  sich  zu  be- 
kümmern. An  einem  Labyrmth  fand  Veraguth  das  Gangüon  spirale,  die  knöcherne 
und  häutige  Schnecke,  die  ßEissNERsche  Membran,  das  Lig.  spirale  samt  Epithel. 
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Es  waren  von  der  Lamina  spiralis  alle  3  Bestandteile  zu  erkennen,  doch  unvollständig 
entwickelt,  ferner  Membrana  basilaris,  tympanale  Belegschicht,  Epithelbelag.  Das 
CoETlsche  Organ  war  angedeutet,  Arcus  spiralis  nüt  „Tunnel"  samt  inneren  und 
äußeren  Pfeilerzellen,  doch  fehlten  die  HENSENschen,  ÜEiTERSschen,  äußeren  und 
inneren  Haarzellen,  deren  Platz  embryonale  Epithelzellen  einnahmen.  Eme  Membrana 
tectoria  deckte  diese  Gebilde.  Es  war  also  vom  epithelialen  Anteil  der  häutigen 
Schnecke  das  entwickelt,  was  sj^äter  mit  Nerven  keine  Verbindung  einzugehen  hatte, 
dagegen  fehlten  alle  Zellen,  an  denen  tUe  Endausbreitung  des  Nervus  cochlearis  hätte 
stattfinden  sollen. 

Da  das  verlängerte  Mark  mit  seinen  Nerven  bei  par- 
tieller Anencephalie  erhalten  zu  sein  pflegt  und  dieser  Zustand  die 
partielle  von  der  totalen  Anencephalie  unterscheidet,  so  hat  die  Be- 
trachtung desselben  ganz  besonderen  Wert.  Schürhofp  hat  in  7 
von  seinen  9  Fällen  die  Medulla  oblongata  entwickelt  gefunden,  doch 
bildeten  Pyramiden  und  Oliven  keine  Vorsprünge,  waren  Substantia 
gelatinosa  und  die  Furchen  zwischen  Funiculi  graciles  und  cuneati 
schAvach  ausgebildet.  Man  konnte  Fasern  aus  dem  Kleinhirnseiten- 
strang bis  in  einen  Kleinhirnrest  mit  Körnern  und  PuRKiNJEschen 
Zellen  verfolgen.  Die  aufsteigende  Trigeminuswurzel  wurde  erkannt. 
Die  beiden  X.  oder  XII.  Kerne  verschmolzen  miteinander,  die  Brücke 
war  meist  nur  durch  geringe  Verdickung  angedeutet,  die  Formatio 
reticularis  vorhanden,  die  Olive  fehlte  oder  war  angelegt,  verkümmert 
und  nicht  gefältelt,  oder  wenigstens  durch  einen  hellen  Gliafleck  mit 
lose  eingestreuten  Zellen  bezeichnet.  Die  Pyramidenkreuzung  fehlte 
immer.  Hinterstrangkerne  waren  verkleinert,  arm  an  Zellen;  die 
Schleife  war  geringer,  als  der  Umfang  der  Hirnstränge  hätte  ver- 
muten lassen.  Der  Strickkörper  wurde  mit  einer  Ausnahme  überall 
vermißt,  Fibrae  arcuatae  internae  und  Schleifenkreuzung  fehlten,  da- 
gegen konnten  Fibrae  arcuatae  externae  und  posteriores  erkannt,  das 
hintere  Längsbündel,  gut  entwickelt,  am  weitesten  cerebralwärts  ver- 
folgt werden.  Corpus  trapezoides  war  schwach  angedeutet,  die  obere 
Olive  vorhanden.  Fehlte  das  Kleinhirn,  so  endete  die  Kleinhirnseiten- 
strangbahn  im  verlängerten  Mark,  war  es  vorhanden,  so  schmiegte 
sie  sich  dem  Strickkörper  an,  der  indessen  auch  ganz  fehlen  konnte. 
Einige  Male  weitete  sich  der  Zentralkanal  höher  oben  als  gewöhnlich, 
namentlich  in  der  Ebene  des  VII.  Kerns  zum  Ventrikel  aus,  andere 
Male  mündete  er  in  eine  dorsale  Höhle.  Einmal  fanden  sich  statt 
des  einen  Zentralkanals  über  30  epithelbekleidete  Kanäle,  2  —  3  öfter, 
und  von  drüsenartigen  Einsenkungen  am  Boden  der  Rautengrube  war 
schon  die  Rede.  War  ein  4.  Ventrikel  da,  so  wurde  er  von  massigen 
Adergeflechtbildungen  ausgefüllt.  Auch  im  Bereich  des  Nachhirnes 
nehmen  die  Blutungen  von  unten  nach  oben  zu.  In  Veraguths  weit 
entwickeltem  Fall  war  ein  4.  Ventrikel  zu  erkennen  und  es  zeichneten 
sich  eine  Raphe,  Fibrae  arcuatae  internae,  hintere  Längsbündel,  aus- 
tretende Hypoglossusfasern,  aufsteigende  V.  Wurzel,  austretender  X. 
durch  Markgehalt  aus.  Corpus  restiforme  und  Solitärbündel  waren 
schwach  angedeutet,  dagegen  deutlich  erkennbar  die  Kerne  des  X.  und 
XII.,  eine  Substantia  gelatinosa  Rolandi,  eine  Olivenanlage,  Kerne 
der  Formatio  reticularis  und  der  Nucleus  ambiguus,  der  VII.  über 
das  Knie  hinaus  bis  zur  Peripherie,  Kerne  und  Austritt  des  Abduceus. 

Was  das  Rückenmark  anlangt,  so  kann  es  völlig  fehlen,  doch 
ist  die  totale  und  partielle  Amyelie  im  Zusammenhang  mit  totaler 
Rhachischisis  behandelt  worden,  wobei  die  Amyelie  am  häufigsten  ge- 
troffen wird.    Wie  die  partielle  Amyelie  mit  einem  streckenweise 
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geschlossenen  Zentralkanal  sich  zur  totalen  Amyelie  mit  nicht  ge- 
schlossenem Zentralkanal,  sondern  flächenhafter  Ausbreitung  der  Epen- 
dymzellen  als  ein  höherer  Grad  der  Differenzierung  verhält,  so  darf  die 


Fig.  58.  Fig.  59. 

Fig.  56.  Mediilla  oblongata  bei  Encephalocele  occii^italis  (Ernst).  Höhe  des 
Hypoglossus-  und  Vaguskerns.  Ungleichheit  der  Pyramiden,  Verziehung  der  Zwischen- 
oUvenschicht.  Tiefer  medianer  Ventrikeleinschnitt.  Clliawucherung  und  Gefäßspalte 
links  zwischen  Striekkörper  und  aufsteigender  Glossoiiharyngeus-Vaguswurzel.  Ab- 
getrenntes GHaläppchen  über  dem  Ventrikeleinschnitt. 

Fig.  57.  Hohes  Cervikalmark  bei  Encephalocele  occipitale  (Ernst).  Zentral- 
kanal zu  Dorsalspalte  bis  an  die  Pia  verlängert.  Die  Spalte  klafft  nicht,  wähi-end 
sie  in  tieferen  Segmenten  weit  und  divergent  ist.  Sie  ist  ganz  mit  Epithel  bekleidet. 
Auf  beiden  Seiten  eigentümliche  gliöse  Anhänge. 

Fig.  58.  Cervikalmark  bei  Encephalocele  oceipitahs  (Ernst).  Klaffende  Dorsal- 
spalte, größtenteils  mit  Epithel  bekleidet.  Asymmetrie  der  Pyramidenvorder-  und 
Seitenstränge  (letztere  hnks  defekt).    Hinterstranggebiet  spärlich. 

Fig.  59.  Uebergang  von  Cervikal-  zu  Dorsalmark  bei  Encephalocele  oceipitahs 
(Ernst).  Dorsalspalte,  zum  Teil  nüt  Epithel  bekleidet,  enthält  ein  Kleinhirnläppchen 
(Artefakt?).    Pyramidenseitenstrang  defekt,  namenthch  links. 
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Mikromyelie  als  eine  weitere  Stufe  auf  dem  Wege  der  Vervoll- 
kommnung aufgefaßt  werden.  Der  Zentralkanal  gibt  einen  treff- 
lichen Maßstab  für  diese  Abstufungen.  Er  ist  entweder  nach  hinten 
offen,  indem  er  sich  in  die  hintere  Längsfurche  verlängert,  die  beider- 
seits von  Ependymepithel  besäumt  ist  (Fig.  56,  57,  58,  59),  oder  er 
bildet  einen  ventrodorsalen  Schlitz,  der  aber  dorsal  wenigstens  durch 
Pia,  auch  Glia  verschlossen  ist,  oder  er  bildet  ein  rundes,  vielleicht 
sogar  weites  Lumen,  das  sich  zum  epithelbekleideten  Spalt  dorsal  ver- 
längert, so  daß  die  Form  eines  Schlüssellochs  herauskommt,  wie  man 
sie  etwa  auch  bei  kongenitaler  Hydromyelie  getroffen  hat,  oder  sein 
dorsaler  Fortsatz  verkleinert  sich  zu  einer  kleinen  Ausstülpung,  einem 
Divertikel  in  das  hintere  dorsale  Septum  hinein,  oder  er  ist  ver- 
zweigt nach  den  Hintersträngen  zu,  was  an  manche  Syringomyelien 
erinnert;  oder  er  ist  mehrfach  augelegt  (was  manchmal  auf  Serien- 
schnitten als  Verzweigung  erkannt  wurde);  neben  dem  Hauptzentral- 
kanal finden  sich  mehrere  kleinere,  selbst  bis  in  den  Conus  meduUaris 
hinab,  oder  endlich  er  ist  ventral  verschoben,  aber  ganz  verschlossen. 
Alle  diese  Abweichungen  und  Spielarten  verbinden  sich  wohl  auch  so, 
daß  die  nach  hinten  offenen  Formen  kranial  liegen,  denen  kaudal  halb 
geschlossene,  verlängerte  Schlitzformen  folgen,  die  noch  kaudaler  von 
ganz  geschlossenen  aber  verzweigten  Formen  abgelöst  werden.  So  kann 
man  kranial-kaudal  die  verschiedenen  Grade  des  Verschlusses  verfolgen. 

An  der  Abnahme  des  Rückenmarkquerschnitts  sind  die  Hinter- 
stränge am  wenigsten,  die  Seitenstränge  am  meisten  betroffen ;  es  be- 
steht ein  deutlicher  Gegensatz  zwischen  sensiblem  und  motorischem 
Bezirk  zugunsten  des  sensiblen,  so  daß  die  Hinterstränge  überwiegen 
und  im  ganzen  eine  Zunahme  von  unten  nach  oben  erfahren.  Im 
allgemeinen  sind  die  GoLLSchen  Stränge  lichter,  raarkärmer  als  die 
BuRDACHschen,  auch  Wurzeleintrittszone  und  Lissauers  Terminal- 
zone sind  ohne  Mark  gefunden  worden.  Selbst  bei  totaler  Akranie 
kann  das  Rückenmark  eine  hohe  Reife  erlangen,  indem  Hals-  und 
Lendenanschwellung,  wenn  auch  in  kleinerem  Maßstabe,  ausgebildet 

sind  und  sich  im  Lendenmark  beiderseits 
sowohl  mediale  vordere  und  hintere  Gruppen, 
wie  laterale  vordere  und  hintere  Gruppen 
von  Ganglienzellen  der  Vordersäule  ab- 
grenzen und  eine  vordere  Kommissur  sich 
ausprägt. 

Den  ausgesprochensten  Mangel  zeigen 
nach  übereinstimmendem  Urteil  die  Pyra- 
midenbahnen (Fig.  60)  sowohl  im  Vor- 
der- als  Seitenstrang,  ja  der  Defekt  bedingt 
im  Seitenstrang  geradezu  eine  furchenartige 
Einsenkung  (vergl.  Fig.  90),  eine  ventral  vom 
Hinterhorn  gelegene  Rinne,  oder  einen  ein- 
springenden Winkel  auf  dem  Querschnitt, 
wodurch  wiederum  die  Hinterhörner  nach 
den  Seiten  und  vorn  verlagert,  gleichsam 
gespreizt  werden.  Nur  darin  gehen  die  An- 
gaben etwas  auseinander,  ob  der  Defekt  ein  absoluter  sei,  ohne  jeden 
Ersatz,  oder  ob  die  Pyramidenbahnen  wenigstens  durch  helle  Flecke 
eines  gliösen  Ersatzgewebes  bezeichnet  seien,  ob  gleichsam  der  Zettel 
vorhanden  sei  und  nur  der  Einschlag  fehle.    Doch  könnten  das  wohl 


Fig.  60.  Medulla  oblon- 
gata  bei  angeborenem  Hydro- 
cephalus  (nach  Zappert  und 
Hitschmann).  Fehlen  der 
Pyramiden ,  mächtige  Ent- 
wicklung der  OUven. 


Amyelie,  Mikromyelie. 


105 


graduelle  Unterschiede  sein ,  denn  sicherlich  steht  der  Ausfall  des 
Systems  im  geraden  Verhältnis  zum  Mangel  der  entsprechenden 
Ursprungsrindenzonen.  Der  Mangel  der  Pyramidenbahnen  ist  das 
ausgesprochenste  Kennzeichen  des  Rückenmarkes  der  Anencephalen. 

Da  nun  im  Gegensatz  dazu  die  Vordersäulen  und  das  Seitenhorn 
ausgebildet,  von  Hintersäulen  abzugrenzen,  mit  Zellen  oft  gut  ausge- 
rüstet sind,  und  es  auch  in  manchen  Fällen  an  vorderen,  wenn  auch 
feinen  und  marklosen  Wurzeln  sogar  bei  offenem  Rückenmark  nicht 
fehlt,  so  lag  es  nahe,  (Jie  Veränderung  des  Nervensystems  bei  Anen- 
cephalen auf  die  einfache  Formel  zu  bringen,  daß  das  motorische 
Neuron  1.  Ordnung,  die  spino-muskuläre  Bahn  vorhanden  sei,  das 
Neuron  2.  Ordnung,  die  cortico-spinale  Bahn ,  dagegen  fehle.  In- 
dessen ist  doch  schon  hier  bei  den  viel  einfacheren  Verhältnissen  der 
motorischen  Bahn  zu  sagen,  daß  alle  möglichen  Uebergänge  zu  starken 
Schädigungen  der  peripherischen  Bahn  anzutreffen  sind,  wie  Minderzahl 
der  Vorderhornzellen,  undeutliche  Scheidung  von  Vorder-  und  Hinter- 
horn wegen  diifus  verstreuter  Inseln  von  Zellen,  starke  Asymmetrie 
der  Vorderhörner  und  endlich  völliger  Mangel  von  Aequivalenten  der 
vorderen  Säulen  und  Wurzeln. 

Von  zentripetalen  Bahnen  werden  am  häufigsten  die  Klein- 
hirnseitenstränge vermißt,  aber  auch  sie  scheinen  eben  von  der  Mög- 
lichkeit, ihr  Endziel  zu  erreichen,  abhängig  zu  sein,  d.  h.  vom  Vor- 
handensein von  Kleinhirnresten.  Man  wird  sie  daher  bei  totaler 
Anencephalie  regelmäßiger  vermissen  als  bei  partieller  mit  erhaltenen 
Kleinhirnrudimenten.  Da  nun  in  vielen  Fällen  dazu  noch  der  Mangel 
von  ÜLARKEschen  Säulen  trat,  bei  guter  Ausbildung  der  hinteren 
Wurzeln ,  Wurzeleintrittszone  und  Hintersträngen  bis  hinauf  zu  den 
Hinterstrangskernen,  so  fügte  man  auch  das  sensible  System  in  die 
allgemeine  Formel  ein,  daß  das  1.  Neuron  erhalten,  das  2.  und  3. 
defekt  sei.  Die  schon  erwähnte  Unabhängigkeit  und  selbständige  Aus- 
bildung der  Spinalganglien  von  der  Rückenmarksanlage  bestärkten 
diese  Auffassung.  Demnach  wären  von  dem  Mangel  im  zentripetalen 
System  hauptsächlich  Clarkbs  Säulen,  Kleinhirnseitenstrang,  Gowers 
antero-lateraler  Strang,  Edingers  gekreuzte,  zur  Schleife  verlaufende 
Bahn  aus  den  hinteren  Wurzelfasern  in  den  Vorderseitenstrang  be- 
troffen. Indessen  kann  es  sich  auch  hier  nur  um  ein  Mehr  oder 
Weniger  handeln ,  da  in  manchen  Fällen  ÜLARKEsche  Säulen  und 
Kleinhirnseitenstrang  nachgewiesen  wurden.  Man  muß  sich  in  diesem 
jungen  Forschungsgebiet  vor  dogmatischer  Auffassung  hüten,  so 
wichtig  und  verdienstvoll  es  andererseits  ist,  der  künftigen  Forschung 
die  Richtschnur  aufzustecken. 

Man  kann  diese  Befunde  so  zusammenfassen:  Fasersysteme, 
deren  Ursprung  im  fehlenden  Gehirn  liegen,  entwickeln  sich  nicht, 
daher  fehlt  die  Pyramidenbahn.  Wo  eine  Pyramidenkreuzung  oder 
Spuren  eines  Pyramidenstrangs  gefunden  wurden,  da  mußten  doch 
ansehnliche  Hirnreste  vorhanden  gewesen  und  übersehen  worden  sein, 
oder  die  Fortsetzung  der  vorderen  Kommissur  könnte  eine  Pyramiden- 
kreuzung vorgetäuscht  haben. 

Von  zentripetalen  Bahnen  fehlen  meist  CLARKESche  Säulen,  Klein- 
hirnseitenstrang, Schleifenformation  mit  Schleifenkreuzung,  während 
die  Hinterstrangfasern  in  ihren  Kernen  endigen.  Zentripetale  Bahnen 
höherer  Ordnung,  welche  in  nicht  entwickelte  Gehirnteile  einstrahlen 
sollten,  fehlen  ebenfalls.    Rudimente  der  unteren  Oliven,  Clarkes 
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Säulen,  der  Strickkörper  und  der  Brückenkerne  stehen  im  Grade  ihrer 
Ausbildung  im  Verhältnis  zu  Kleinhirnresten.  Die  obige  Fassung, 
daß  sämtliche  Neurone  zweiter  und  höherer  Ordnung  fehlen,  ist  dahin 
einzuschränken,  daß  die  Neurone  fehlen,  die  mit  fehlenden  Gehirn- 
teilen in  Beziehung  treten  sollten,  nun  aber  keinen  Anschluß  finden, 
wodurch  der  Systemdefekt  der  Größe  der  Gehirnmißbildung  parallel 
geht.  Es  ist  künftig  auf  die  Möglichkeit  zu  achten,  daß  bei  Zer- 
störungen, die  nicht  über  das  Zwischenhirn  hinausreichen  und  große 
Teile  der  Sehhügel  stehen  lassen,  die  Schleife  und  Olivenzwischen- 
schicht besser  ausgebildet  wären  (Zingerle). 

Dazu  kommt  aber  noch,  daß  überhaupt  die  verschiedenen  einzelnen 
Strecken  der  Neuraianlage  nicht  völlig  unabhängig  voneinander  sind, 
vielmehr  Wachstumseintiüsse  voneinander  empfangen.  Kommt  eine 
Strecke  höherer  Ordnung  nicht  zustande,  so  bleibt  auch  die  niedere 
Strecke  verkümmert,  weil  sie  keinen  Anschluß  findet  (vergl.  Zell- 
verminderung der  Vordersäule  bei  Pyramidenmangel,  Defekt  der 
Schleife  bei  fehlendem  Sehhügel).  Daß  durch  Zerstörung  eines  Neuron- 
teils im  unfertigen  Gehirn  die  Weiterentwicklung  benachbarter,  damit 
verbundener  gehemmt  wird,  stimmt  mit  den  Befunden  Guddens 
überein.  Vielleicht  sind  die  peripherischen  sensiblen  Neurone  deshalb 
so  unabhängig,  weil  die  Spinalganglien  durch  die  frühe  Abtrennung 
zu  großer  Selbständigkeit  gelangt  sind  (Zingerle). 

Wenn  in  diesen  Betrachtungen  mit  den  Begriffen  der  Neuronenlehre 
gearbeitet  wurde,  so  geschah  es  in  voller  Kenntnis  und  Würdigung 
der  Einwürfe  und  Bedenken ,  die  gegen  sie  erhoben  worden  sind, 
jedoch  in  der  Meinung,  daß  für  die  erste  Entstehung  der  Einzelstrecken 
der  Neuraianlage  der  Begriff  noch  Verwendung  finden  dürfte  im  Sinne 
der  Auswachsungstheorie  und  der  biologischen  Einheit  der  Nervenzelle 
und  ihrer  Ausläufer,  wenn  auch  später  eine  bloße  Beziehung  durch 
Kontakt  nicht  mehr  aufrecht  erhalten  werden  kann. 

Damit  ist  aber  unser  Interesse  an  der  Cranioschisis  und  Anen- 
cephalie  noch  nicht  erschöpft,  es  gilt  noch  einige  fesselnde  Nebenfragen 
zu  streifen. 

Am  Rückenmark  von  Anencephalen  hat  man  Höhlen  und  Spalten  (quer- 
hegende im  Dorsalmark,  hinter  dem  Zentralkanal  gelegene  im  Halsmark)  gefunden, 
die  von  gliösem  Gewebe  eingesäumt  waren,  ähnlich  wie  wir  es  von  der  Syringq- 
myelie  kennen.  Wer  die  große  Aehnhchkeit  dieser  Zustände  zugibt,  der  wird  sie 
für  die  Ableitung  der  Syringomyelie  von  angeborenen  Anomalien  des  Ghagewebes 
um  den  Zentralkanal  (zentrale  Gliose,  subependymäre  Gliose)  verwenden, 
wie  HoFFMANN,  Schlesinger  u.  a.  vorgeschlagen  haben.  Uebrigens  ist  bei  Mikro- 
myehe  der  gliöse  Rand  auch  immer  verbreitert.  Vielleicht  stehen  mehr  oder  weniger 
mit  den  zentralen  Gliosen  und  mit  dem  unregelmäßigen  Verschluß  des  Zentralkanals 
auch  Heterotopien  grauer  Substanz  im  Hinterstrang  des  Lendenmarks  (Zingerle) 
in  Beziehung,  die  allerdüigs  bisher  nicht  oft  beobachtet  Avurden. 

Wie  die  Geliirnreste  durch  Blutungen  hinterher  zerstört  oder  verunstaltet  werden 
können,  so  geschieht  es  auch  beim  Rückenmark,  wo  die  graue  Substanz  ganz  be- 
sonders durch  weite  Gefäße  und  Blutungen  zu  leiden  hat.  Auch  die  weichen  Häute 
smd  durch  weite  blutstrotzende  Gefäße  ausgezeichnet  und  es  scheint,  daß  aus  sub- 
duralen Hämorrhagien  durch  Zerfall  des  Blutes  und  Resorption  und  nachherige  Ab- 
kapselung cystische  Höhlen  entstehen  können,  die  durch  Druck  das  Rückenmark 
entstellen. 

Von  grundsätzlicher  Bedeutung  ist  die  Stammesmuskulatur  bei  den 
Anencephalen.  Zwar  finden  sich  schon  Muskeldefekte  in  der  näheren  Umgebung 
der  Spalten,  wie  etwa  in  der  Gesäßgegend,  doch  ist  sie  an  den  Gliedmaßen  auch  ui 
Ansehung  der  Querstreifung  und  der  Kernzahl  normal  und  man  findet  in  gesunden 
Muskelbäuchen  trotz  Untergangs  des  Medullarrohrs  markhaltige  Nervenfasern  und 
Muskelknospen,   doch  keine  Endgeweihe.    FreiUch  sind  auch  Muskeldefekte  der 
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unteren  Extremitäten  verzeichnet  bei  totalem  Mangel  der  peripheren  Nerven,  der 
Cauda  equina  und  der  untersten  Öprnalganglien.  Die  Unversehrtheit  der  Musliebi 
beweist,  daß  ihre  volle  Reife  unabhängig  ist  vom  MeduUarrohr,  besonders  auch  von 
motorischen  Nerven.  Die  Abhängigkeit  der  Muskelstrulvtur  von  motorischen  Nerven 
beginnt  also  erst  extrauterin,  nach  dem  Abschluß  dieser  Reife.  Jener  Ausnahmefall 
deutet  darauf  hin,  daß  die  Spinalganglien  möglicherweise  den  Muskeln  schon  zur 
Entwicklung  notwendig  seien.  Diese  Unabhängigkeit,  welche  die  heutige  Entwick- 
lungsmechanik als  Selbstdifferenzierung  der  abhängigen  Differenzierung  gegenüber- 
stellt, hat  BiscHOFF  m  den  40er  Jahren  schon  so  formuHert:  Die  Ursachen,  denen 
die  Organe  Dasein  und  Struktur  verdanken,  sind  andere  als  die  der  Funktionen 
fertiger  Organe^). 

Es  ist  emige  Male  ein  eigenartiges  Gewebe  beschrieben  M'orden,  am  Hirn  als 
Basalplatte,  am  Rückenmark  als  perimedulläres  Gewebe  (Veraguth),  das 
als  embryonales  Gewebe  mit  indifferenten  Zellen,  aber  offenbar  von  neuraler,  wenn 
auch  ganz  unentwickelter  Anlage  das  Rückenmark  bis  zur  Cauda  equina  umhüllte 
und  in  die  AVand  der  Area  cerebro-vasculosa  überging,  allerdings  vom  Rückenmark 
durch  Pia  getrennt,  also  ohne  engen  Zusammenhang  mit  ihm,  was  die  Deutung  sehr 
erschwert.    Die  frontalen  Teile  mochten  Anlagematerial  für  Brücke,  Klein-  und 


1)  Die  Frage  des  Einflusses  künstlich  angelegter  Defekte  oder  vollständiger  Eli- 
mmation  des  Zentralnervensystems  aui  die  Entwicklung  des  Gesamtorganismus  hat 
namentlich  Schäfer  experimentell  in  Angriff  genommen  (vergl.  auch  Born,  Hert- 
WIG,  LOEB,  RoTJX  bei  der  Literatur  über  teratologische  Hirnforschung).  An  Larven 
von  Rana  esculenta  (3 — 8  mm  lang)  wurden  durch  Schnitte  und  Kauterisation  fi-onto- 
dorsale  Segmente  des  Kopfes  entfernt  oder  dorsale  Keilschnitte  angelegt. 

Der  erste  Versuch  entfernte  an  einer  6  mm  langen  Larve  beide  Augen,  den 
größten  Teil  des  Hirns  mit  Nachhirn,  beide  Otocysten  und  ließ  Saugnäpfe  und 
Kiemen  zurück.  Darauf  wurden  die  Bewegungen  ataktisch,  die  Larve  schwamm  auf 
dem  Bauch,  auf  dem  Rücken  oder  der  Seite.  Am  3.  Tag  war  die  Wunde  ei^idermi- 
siert.  In  den  6'/.,  Tagen  von  der  Operation  bis  zur  Konservierung  geschahen  wich- 
tige Umgestaltungen  und  Differenzierungen.  Genaue  mikroskopische  Kontrolle  stellte 
fest,  daß  Hh-n-  und  Nachhirn,  Augen,  Geruchs-  und  Gehörorgane  völlig  fehlten  und 
durch  Mesenchymgewebe  mit  weiten  Lymphräumen  ersetzt  war.  Chorda  und  die 
Ganglien  von  V,  LK,  X  waren  unversehrt.  Die  Nachbarteile  des  Operationsgebietes 
waren  verkümmert  oder  verzogen  und  verlagert.  An  der  hinteren  Grenze  des  Schnittes 
lagen  noch  Ependymzellen  und  entartete  Ganglienzellen.  Hinter  dem  Schnitt  war 
das  Rückenmark  verarmt  an  weißer  Substanz,  an  Ependym-  und  Nervenzellen  und 
entartet.  Ungeachtet  dieser  funktionellen  Ausschaltung  des  ganzen  Zentralnerven- 
systems wai'  die  Entwicklung  der  übrigen  Organe  kaum  gestört.  Die  Gestaltver- 
änderung Avar  lediglich  auf  die  Wundheilung,  auf  Ausfüllung  durch  embryonales 
Bindegewebe  und  Ueberzug  von  Epidermis  zu  beziehen.  Das  Nervensystem  nahm 
keinen  Anlauf  zur  Regeneration  (im  Gegensatz  zu  Borns  Beobachtung).  Andere 
Gestaltsveränderungen  waren  spätere  Folgen  des  Narbenzuges.  Doch  hatte  Wieder- 
ersatz der  mitentfernten  Chorda  stattgefunden.  Da  nun  trotz  des  starken  Verlustes 
spontane  und  reflektorische  Bewegungen  ausgeführt  wurden,  muß  das  Zentralnerven- 
system in  dieser  Zeit  noch  ohne  spezifischen  Einfluß  auf  die  Entwicklung,  noch  kein 
regulatives  Zentralorgan  für  die  Leistungen  des  Gesamtorganismus  sein,  wie  auch  das 
Herz  schon  schlägt,  bevor  nervöse  Substanz  differenziert  ist,  also  wohl  durch  direkte 
Reizung  des  iDrotoplasmatischen  Schlauches.  Die  Weiterentwicklung  des  Restes  hängt 
ledighch  von  der  Nahrungsaufnahme  ab.  In  den  wenigen  Tagen  hat  sich  aus  in- 
differentem Mesenchym  Knorpelgewebe,  Muskulatur  entwickelt,  auch  Kojifganglien 
haben  sich  angelegt,  die  aber  nur  die  loeripherischen,  nicht  aber  zentrale  Fortsätze 
gebildet  haben.  Trotz  Abwesenheit  der  Hirnzentren  und  Atrophie  der  motorischen 
Vordernhornzellen  des  Rückenmarks  ist  die  Körpermuskiüatur  völlig  ausgebildet,  im 
Gegensatz  zu  ihi'er  späteren  Abhängigkeit  vom  Nervensystem.  Völlig  gut  entwickelt 
smd  ferner  Herz,  Kiemenbogen,  Carotiden,  Aorta,  Cava  und  Cardmalvenen,  Lunge, 
Leber,  Pankreas,  Darm,  Vorniere  und  Vornierengang.  Sie  haben  sich  bei  diesem 
künstlichen  Anencephalus  imd  Amyelus  nach  dem  Prinzip  der  Selbstdifferenzierung 
entwickelt  ohne  Korrelation,  ohne  moriDhogenetischen  Einfluß,  ohne  funktionelle  Kon- 
trolle durch  das  Nervensystem,  wie  Born  schon  gezeigt  hatte,  daß  weder  der  Mangel 
des  Hirns  noch  des  Herzens  sich  beim  Wachstum  und  der  Differenzierung  geltend 
macht,  oder  wie  Loeb  bei  seinen  Rückenmarkdurchschneidungen  an  Amblystoma- 
larven  erkannte,  daß  die  morphogenetischen  Funktionen  eines  Organismus  nicht  so 
eng  vom  Zentralnervensystem  abhängen  wie  seine  motorischen  und  sensorischen 
Funktionen.  Die  frühe  Periode  der  organbildenden  Entwicklung  bedarf  der  funktio- 
nellen Reize  nicht,  wie  die  spätere  funktionelle  Entwicklung,  wo  die  spezifische 
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Kapitel  II. 


Mttelhim  enthalten.  Man  hat  vermutet,  daß  Zellenmaterial  in  der  Entwicklung 
gestörter  embryonaler  neuraler  Anlagen,  wie  um  einen  Defekt  auszufüllen,  nach  der 
fehlenden  Seite  hin  wuchern,  also  gleichsam  als  kompensatorische  Mehiieistung  (Füll- 
masse) des  embryonalen  Gewebes  üi  die  Lücke  treten  könnte.  Es  werden  künftige 
Untersuchungen  diesem  Gewebe  Beachtung  schenken  müssen. 

Das  Vorhandensein  oder  Fehlen  der  Hypophyse  bei  Anencephalen  —  beides 
kommt  vor  —  wird  nur  von  Wert  sein,  wenn  man  speziell  über  den  cerebralen 
hmteren  Lappen,  der  vom  Zwischenhirn  geliefert  wird,  Aufschluß  erhält,  ob  er  sich 
beteiligt  oder  nicht.  Da  die  Verbindung  des  Medullarrohi's  (Zwischenhirns)  und  des 
Darmrohrs  (EATHKEsche  Tasche)  oder  des  glandulären  und  cerebralen  Lappens  des 
Hirnanhangs  in  die  5.  Woche  fällt,  so  wäre  es  wohl  denkbar,  daß  eine  genaue  Unter- 
suchung der  HyjDophyse  nach  ihrem  cerebralen  Auteil  bei  Bestimmung  des  terato- 
genetischen  Terminationspunktes  künftig  in  die  Wagschale  fallen  könnte.  Die 
Schilddrüse  ist  bei  Anencephalen  auch  vergrößert  gefunden  w'orden,  auch  retro- 
sternale Strumen  sind  verzeichnet,  oder  die  Wechselwirkung  der  beiden  Organe  hat 
sich  so  offenbart,  daß  die  Thymus  groß,  die  Schilddrüse  dagegen  klein  war. 

Wenn  es  sich  bestätigt,  daß  bei  vSäugetieren  die  Nebenniere  so  entsteht,  daß 
der  vom  Sympathicus  geUeferte  Markteil  von  dem  mesodermalen  (coelom -epithelialen?) 
Eindenteil  unxhüllt  wird,  so  würde  die  so  häufige  ein-  oder  doppelseitige  Aplasie 
oder  Hypoijlasie  der  Nebennieren  bei  Anencephalie  unserem  Verstänclnis  in- 
sofern etwas  näher  gerückt  als  möglicherweise  bei  ausbleibendem  Anstoß,  d.  h. 
wenn  sich  die  Kette  des  Grenzstrangs  von  der  Ganghenleiste  nicht  abgeschnürt  hat, 
auch  von  Seite  des  Mesoderms  nichts  zur  Bildung  der  Nebennieren  geschieht  ^).  Es 
böte  also  die  Untersuchung  des  Grenzstrangs  bei  Anencephalen  vielleicht  einiges 
Interesse.  . 


Tätigkeit  der  einzelnen  Organe  zur  Ausbildung  und  Erhaltung  der  Teile  erforderlich 
ist.  Die  Nutzanwendung  auf  die  menschliche  Teratologie  liegt  auf  der  Hand.  Be- 
sonders werden  die  Fälle  von  Leonowa  (1893)  und  Fräser  (1895)  hiervon  beleuchtet. 
Die  peripherischen  Nerven  scheinen  nur  in  ihren  sensiblen  Anteilen  vertreten  zu  sein 
und  das  tatsächlich  nachgewiesene  Defizit  auf  Rechnung  der  motorischen  Fasern  zu 
setzen,  die  bei  früher  VernichtuDg  der  Vorderhorn zellen  sich  nicht  haben  bilden 
können.  Es  bliebe  zu  imtersuchen,  ob  bei  kurzer  Frist  zwischen  Atrophie  der  mo- 
torischen Ganglienzellen  und  Abtötung  der  Larve  motorische  peripherische  Fasern  in 
frischer  Entartung  anzutreffen  seien. 

Ein  anderer  Versuch  hatte  bei  einer  öVj  mm  langen  Hyla  viridis  ein  fronto- 
dorsales  Segment  entfernt  mitsamt  dem  rechten  Auge,  während  das  linke  erhalten 
blieb.  Das  Rückenmark  blieb  ohne  Degeneration  oder  Atrojohie.  Das  linke  Auge 
entwickelte  sich  in  weiteren  11  Tagen  vöUig  normal  mit  Reifung  der  Linse,  Schichten- 
bildung der  Retina,  Anlage  der  Augenmuskeln  und  sogar  zentripetaler  W^anderimg 
des  Opticus,  als  ob  er  seinen  Bestimmungsort  zu  erreichen  suchte.  Das  spricht  dafür, 
daß  der  Opticus  der  Mehrzahl  nach  zentripetale,  in  den  Ganglien  der  Retina  ent- 
sprüigende  Fasern  führt,  denn  sein  Volumen  stand  wenig  hinter  dem  normalen  zurück. 
So  hatte  sich  also  trotz  Ausschaltung  des  Zentrahiervensystems  das  komphzierteste 
Sinnesorgan  ungestört  weiter  entwickelt,  unbekümmert  um  zentrifugale,  vom  Zentral- 
organ herkommende  Reize.  Schaper  hat  es  nicht  unterlassen,  die  Bedeutung  der 
Versuche  filr  das  Auge  des  Anencephalus  einerseits,  für  Teratome  andererseits  zu 
betonen,  da  in  letzteren  doch  oft  hochdifferenzierte  Organe  und  Gewebe  nach  dem 
Prinzip  der  Selbstdifferenzieiimg  wachsen. 

An  Amblystoma  (Ajsolotllarven)  hat  J.  LoEB  nach  Eückenmarkdurchschneidung 
keinen  Einfluß  auf  die  Metamorjjhose  feststellen  können.  Er  ermnert  dabei  an  den 
GoLTZschen  Hund  mit  verkürztem  Rückenmark,  bei  dem  sich  trotzdem  die  Milch- 
drüsen ausbildeten.  Er  schUeßt,  daß  die  Moiphogenese  nicht  dem  Nervensystem 
unterstehe,  sondern  durch  chemische  Erzeugnisse  des  Stoffwechsels  bedingt  sei 
(chemische  Theorie  der  Organ bildung),  was  an  Starlings  Hormone  erinnert.  Er 
glaubt  damit  Torsiers  Vererbungshypothese  zu  treffen,  nach  der  jede  Anpassung 
eines  arbeitleistenden  Endorgans  von  einer  gleichwertigen  Veränderung  im  Zentral- 
nervensystem begleitet  würde,  welches  diese  erworbene  Eigenschaft  auf  die  ihm  eben- 
falls unterstellten  Geschlechtszellen  und  damit  auf  die  Nachkommen  übertrüge. 

Die  starke  Ausbildung  des  Fettpolsters  hirnloser  Mißgeburten  ist  schon  früher 
hervorgehoben  und  als  eine  Art  Ersatz-  und  Ueberschußleistung  des  vegetativen  Ab- 
schnittes des  Organismus  erklärt  worden;  wenn  die  ganze  Anlage  des  Nervensystems, 
die  in  der  3.  AVoche  etwa  die  Hälfte  der  Körpermasse  beträgt,  wegfällt,  so  fliei3t  eben 
das  Ernähi'imgsmaterial  dem  Rest  zu. 

1)  Man  denke  dabei  an  das  Ausbleiben  der  Linsenbildung  durch  das  Ektoderm, 
wenn  der  Kontakt  mit  der  Augenblase  fehlt. 
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Bei  der  Gruppe  der  Anencephalie  bewähit  sich  wieder  die  alte  Erfahrung,  daß 
Mißbildungen  selten  allein  auftreten,  sich  vielmehr  mit  anderen  verknüpfen;  so  werden 
Mißbildungen  der  Ghedmaßen,  Verkümmerung  der  Wirbelsäule,  »Situs  inversus, 
Kryptorchis,  Hypospadie  bezw.  Pseudohermaphroditismus  masculinus,  Kürze  der 
Nabelschnur,  übergroße  Placenta,  Zwerchfellhernie  mit  Ektopie  des  Dünndarms  in 
der  Brusthöhle,  oder  gar  im  Wirbelkanal,  Ektopie  der  Milz  m  emer  Kyphose  der 
Brustwirbelsäule  beobachtet.  Oefters  ist  Hydramnios  bemerkt.  Sind  Bauchblasen- 
darmspalten  daneben  vorhanden,  so  darf  man  wohl  bei  der  Häufigkeit  des  Vor- 
kommens an  einen  inneren  Zusammenhang  denken,  wenn  \\iv  ihn  auch  zurzeit  noch 
nicht  klar  durchschauen.  Gewisse  verwandtschaftliche  Züge  sind  ja  den  beiden 
Mißbildungsreihen  nicht  abzustreiten  (vergl.  die  Parallele  von  Eeckunghausen). 
Die  allgememe  Bedeutung  dieser  häufigen  Komplikationen  besteht  darin,  daß  sie  den 
Gedanken  an  rem  lokal  wirkende  Ursachen  der  AnencephaUe  nicht  aufkommen  lassen. 

Die  einleitenden  Betrachtungen  haben  schon  auf  die  physio- 
logische Bedeutung  der  Mißbildungen  aufmerksam  gemacht 
und  gerade  bei  Anencephalen  sind  wunderliche  Beobachtungen  ange- 
stellt^), die  zu  denken  geben.  Ist  es  schon  merkwürdig,  daß  solche 
Kinder  mit  kümmerlichem  Hirnrest  3,  ja  8  Tage  2)  leben,  so  sind 
ihre  Lebensäußerungen  im  Vergleich  zur  Verfassung  ihres  Zentral- 
nervensystems fast  unbegreiflich.  Das  Kind  mit  8-tägiger  Lebens- 
dauer besaß  bloß  die  untere  Hälfte  der  Brücke,  einige  atmeten  trotz 
fehlenden  Gehirns,  ohne  Medulla  und  Rückenmark,  bei  einzigem 
Besitz  von  Spinalganglien;  ein  anderes  Mal  war  die  Atmung  von 
CHEYNE-SxoKESSchem  Typus.  Verwickelte  Ausgleichsbestrebungen 
werden  eingeleitet,  z.  B.  treten  bei  winzigem  Rest  des  verlängerten 
Markes  alle  Hilfsmuskeln  der  Atmung  in  Aktion,  wenn  Asphyxie 
droht.  Die  Bluttemperatur  ist  oft  recht  tief  (27  Daß  man  durch 
Blasen  und  Klopfen  bei  erhaltener  Medulla  und  Brücke  Grimassen 
auslösen  kann ,  ist  selten ,  jedenfalls  werden  keine  spontanen  Be- 
wegungen, namentlich  keine  mimischen,  gewöhnlich  auch  kein  Weinen 
beobachtet.  Doch  ist  ein  Fall  mitgeteilt,  wo  anhaltendes  Schreien 
bei  bloßem  Vorhandensein  der  unteren  Hälfte  der  Oblongata  bestand. 
Also  braucht  sich  das  Gehirn  an  noch  so  gewaltsamer  Tätigkeit  der 
Atem-  und  Kehlkopfmuskulatur  nicht  zu  beteiligen.  Das  Herz  geht 
ruhig,  gleichsam  automatisch  seinen  Gang  ohne  differenzierte  Medulla 
oblongata  und  erinnert  damit  an  die  Schlagfähigkeit  ausgeschnittener 
Herzen.  Auch  Pyramiden  scheinen  für  Bewegungen  der  Gliedmaßen 
nicht  unentbehrlich  zu  sein,  wenn  es  sich  auch  nicht  um  koordinierte 
geordnete,  sondern  mehr  um  sogenannte  „Generalbewegungen"  handelte. 
Faradisation  des  Blutschwammes  am  Schädel  bewirkte  einmal  tonische 
Starre  mit  klonischen  Zuckungen,  in  einem  anderen  Fall  Kontraktionen 
des  Orbicularis  oculi,  der  Nackenmuskeln,  des  Facialisgebietes,  der 
Zunge  und  Saugbewegungen,  welch  letztere  auch  der  in  den  Mund 
eingeführte  Finger  auslösen  konnte.  In  diesem  Fall  (Arnold)  wurde 
auch  Wasser  und  Milch  geschluckt,  aber  auch  wieder  herausbefördert, 
während  in  andern  Fällen  wohl  Saug-  aber  keine  Schluckbewegungen 
hervorzurufen  waren.  In  Arnolds  Fall,  wo  keine  deutlichen  nervösen 


1)  Morgagni:  —  denique  Kerkringianam  observationem  indicat  monstrosi 
foetus,  cujus  cranium  nec  cerebrum  nec  cavitatem  ullam  habebat,  spina  autem 
superius  bifida  nullam  continebat  medullam  spinalem.  Quibus  observationibus  suis 
hoc  saeculo  addiderunt  Littrius,  Fauveliüs,  Meryxts,  Öueus,  aliique  fortasse, 
primus  m  foetu  octi  mestri,  ultimus  m  semestri,  reliqui  in  novimestribxis  duobus, 
qviorum  alter,  nec  sine  aliquo  sentiendi  indicio,  duas  vixit  horas,  alter  unam 
et  viginti,  nec  sine  aliqua  alimenti  sumptione.  (Epistola  anatomico- 
medica  XII,  8.) 

2)  In  einem  Fall  von  Dura^tte  sogar  20  Tage. 
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Bestandteile  im  Hirnrest  nachweisbar  waren,  wurden  Sehnen-  und 
Hautreflexe  gesteigert  gefunden,  waren  dagegen  Schmerzäußerungen 
durch  Stiche  nicht  auszulösen.  Ebenfalls  lebhafte  Reflexe,  Pupillen- 
reaktion, Rollbewegungen  der  Bulbi,  Abwehrbewegungen  des  Kopfes 
auf  Hautreize,  Lidschluß  auf  Reiz  der  Conjunctiva,  Saugbewegungen 
beobachtete  Zingerle  bei  Fehlen  des  Vierhügels,  des  Kleinhirns, 
Chiasmas,  und  bloßem  Vorhandensein  blasiger  Höhlen  an  Stelle  des 
Gehirns,  aller  Nerven  vom  V.  an  abwärts,  Formatio  reticularis  der 
Haube. 

2.  Engere  Oefinungen  im  Schädel ;  das  Leben  nicht  unmittelbar  bedroht. 

Sowohl  die  Holoakranie  als  die  Meroakranie  konnte  jede  für  sich 
mit  Anencephalie  oder  Pseudencephalie  verknüpft  sein,  wenn  auch  im 
allgemeinen  dem  stärkeren  Schädeldefekt  auch  der  starke  Hirndefekt, 
dem  geringeren  Schädeldefekt  auch  der  geringere  Hirndefekt  entsprach. 
Diesen  sehr  ausgiebigen  Fehlern  stehen  als  zweite  Gruppe  gering- 
fügiger und  umschriebener  Störungen  die  Hirnhernien  gegenüber,  die 
in  der  Literatur  unter  den  fast  gleichbedeutenden  Namen:  Hernia 
cerebralis,  angeborene  Kopf  her  nie,  Encephalocele, 
Exencephalus,  Cephalocele,  Spina  bifida  cranialis, 
Schädelspalten,  Hirnbruch  gehen.  Nun  gibt  es  aber  zwischen 
den  beiden  Reihen  gar  keine  scharfe  Grenze,  sondern  es  lassen  sich 
von  ganz  kleinen  umschriebenen  Löchern  in  einzelnen  Schädelknochen 
mit  Austritt  kleiner  Bezirke  von  Hirn  oder  bloß  Häuten  alle  erdenk- 
lichen Steigerungen  und  Abstufungen  aufstellen  bis  zur  totalen  Akranie 
mit  totaler  Anencephalie.  Solche  Zwischenstufen  werden  z.  B.  ver- 
treten durch  partielle  Akranie  mit  Exencephalie  durch  eine  Oeffnung 
in  der  Sagittallinie  oder  eine  Ektopia  cerebralis,  wie  man  das  auch 
genannt  hat^).    Die  Schwierigkeit  der  Abgrenzung  geht  auch  daraus 

1)  Hier  ist  Saueebecks  schöne  Untersuchung  einer  Gehii-nmißbildung  (Eversio 
encephali  e  neuroporo,  Transgressus  persistens  laminae  nervosae  in  epidermideni,  An- 
oi^hthalmia  duplex  partialis,  Delectus  oculi  nervosi  et  lentis)  bei  Hatteria  punctata 
zu  erwähnen.  Die  vorgelagerte  Hirnpartie  war  vollkommen  erhalten.  Auf  dem  Schädel 
liegt  eine  eiförmige  Masse,  in  der  Kleinhirn,  Mittelhirn,  Zwischen-  und  Vorderhirn  ge- 
funden werden,  während  verlängertes  Mark  mit  hinterem  Teil  des  4.  Ventrikels  im 
Schädel  verblieben  sind.  In  der  Älitte  des  jorolabierten  Gehirns  öffnet  sich  das  Nervenrohr 
und  die  Seitenventrikel  kommunizieren  nach  außen.  Die  Hirnhälften  sind  ziemlich 
vollkommen  ausgebildet.  Es  fehlt  die  Decke  des  3.  Ventrikels,  die  Sehnervenkreuzung 
ist  nur  mikroskopisch  angedeutet.  Die  EiDij)hyse  ist  verdo2:)pelt,  die  Aiigen  fehlen, 
bei  vorhandenem  Conjunctivalsack  und  mangelhaften  Avigenmuskehi.  Die  äußere 
Haut  geht  ins  Gehirn  über.  Das  Nervenrohr  hat  sich  offenbar  durch  den  offenen 
Neurojjorus  vorgestülj)t  Avie  ein  Prolaps,  und  zwar  hat  daran  ein  großes  Stück  der 
Innenwand  bis  zur  hinteren  Grenze  des  Mittelhirns  teilgenommen.  Der  Fall  ist  bei 
der  vortrefflichen  Erhaltung  der  vorliegenden  Teile  (Schutz  durch  die  Eischale  und 
größere  Widerstandskraft  des  Eeptiliengewebes  ?)  bedeutungsvoll,  weil  er  für  eine 
Ueberdauer  der  offenen  Medullarrinne  innerhalb  eines  umschriebenen  Hmibezirks 
spricht,  und  zwar  bei  der  Lage  am  frontalen  Pol  für  Persistenz  des  Neuroporus,  der 
Stelle,  wo  sich  das  Gehuui  zuletzt  schheßt. 

Zur  Easseneigentümlichkeit  ist  die  Exencephalie  bei  den  polnischen  oder 
Hollenhühnern,  Paduanern,  geworden.  Eme  Encephalocele  anterior  mit  starker 
Beteiligung  der  Hemisj^hären  ist  bei  verschiedenen  Geflügelarten  nicht  selten.  Spring 
hat  sie  alljährlich  bei  Gänsen,  Enten,  Hühnern  beobachtet,  meist  als  Hydrencephalo- 
cele.  Bei  Hollenhühnern  scheint  sie  zum  erblichen  Rassenmerkmal  geworden  zu  sein. 
Nach  Dareste  fand  sich  die  Anomalie  bis  Ende  des  18.  Jahrhunderts  nur  bei  den 
männlichen  Individuen,  nach  und  nach  stellte  sie  sich  bei  beiden  Geschlechtern  ein. 
Nach  Springs  Beschreibung  sitzt  auf  der  Stirngegend  eine  knöcherne  Protuberanz, 
welche  in  einer  Kapsel  die  vorderen  Lappen  des  Gehirns  emschUeßt.   Die  Verknöche- 


Encephalocele. 
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hervor,  daß  ein  Teil  der  beschriebenen  Encephalocelen  entschieden 
eher  zur  Meroakranie  mit  Exencephalie  gehört,  wenn  ein  größerer 
oder  kleinerer  Gehirnabschnitt  in  seiner  Totalität  verlagert  und  aus 
der  Schädelhöhle  ausgetreten  ist.  Die  Verwandtschaft  mit  den  ent- 
sprechenden Rückenmarkspalten  ist  so  offensichtlich,  daß  man  ohne 
weiteres  parallele  Formen  aufstellen  darf  und  zwar  Encephalocele 
(Encephalomeningocele),  Encephalocystocele,  En- 
cephalocystoraeningocele,  Meningocele  cranialis  (oder 
cerebralis).  Einer  Inkonsequenz  macht  man  sich  dabei  allerdings 
schuldig,  als  ein  der  Myelocele  (Fig.  36,  37,  38)  ganz  analoger  Fall  bei 
Encephalocele  wohl  kaum  vorkommt,  bei  dem  also  eine  basale  Flüssig- 
keitsansammlung die  oifene  Area  cerebro-vasculosa  als  flaches  häutiges 
Gebilde  (Blase)  aus  dem  gespaltenen  oder  ganz  defekten  Schädel 
herauswölben  müßte  (vergl.  p.  93).  Da  man  aber  sogar  bei  Cranioschisis, 
also  den  radikalsten  Fehlern,  bei  genauerem  Zusehen  weit  öfter  Nach- 
ahmung von  Hirnbläschen,  sogar  mit  Hautbedeckung,  gefunden  hat,  als 
man  mit  bloßem  Auge  vermutet  hatte,  so  ist  die  eben  geschilderte  Form 
kaum  zu  erwarten.  Da  sich  fast  immer  in  der  extrakraniellen  Hirn- 
masse eine  Höhlung  vorfindet,  die  dem  ausgedehnten  Ventrikel  ent- 
spricht, so  ist  die  häufigste  Form  die  Encephalocystocele,  die  der  Myelo- 
cystocele  entspricht,  während  am  Rückenmark  nicht  diese,  sondern 
die  Myelocele  als  die  häufigte  Form  auftrat.  Zu  den  Encephalocysto- 
celen  gehören  offenbar  viele  scheinbare  Meningocelen,  deren  Sack  von 
außen  nach  innen  aus  Haut  (oder  Epidermis),  dann  gefäßreicher 
weicher  Hirnhaut,  nervöser  Masse  mit  Pyramidenzellenschicht  und 
indifferenten  Zellen,  Molekularschicht,  sogar  Andeutungen  von  Win- 
dungen und  zu  innerst  Ependym  besteht,  oder  wo  bei  Atrophie  der 
uervösen  Masse  die  Ependymschicht  direkt  auf  der  Gefäßschicht  sitzt. 
In  diesem  Verhalten  ähnelt  die  Wand  der  Höhle  einer  Area  cerebro- 
vasculosa.  Immerhin  gibt  es  eine  echte  Meningocele,  wobei  man  durch 
die  Oeffnung  im  Schädel  auf  die  Hirnoberfläche  sieht.  Für  die  ganze 
Gruppe  gilt  als  Vorzugsort  der  Hinterkopf  (von  Houels  93  Fällen 
saßen  68  am  Occiput,  16  auf  der  Stirn,  meist  an  der  Grenze  von 
Stirnbein  und  Nasenwurzel,  9  an  der  Basis),  wohl  deshalb,  weil  der 
Schädel  sich  von  vorn  nach  hinten  und  von  den  Seiten  nach  der 
Mittellinie  schließt,  weswegen  auch  die  mittlere  Sagittallinie  so  häufig 
Sitz  der  Hernie  ist  (Fig.  61  und  62).    Die  Basis  des  Bruches  ist  von 

rung  der  Kapsel  ist  nie  vollständig.  Die  Großhirnhemisphären  sind  verlängert,  un- 
symmetrisch, schmäler,  vorn  am  dicksten.  Alle  Hirnteile  sind  mehr  isoUert  als  in 
der  Norm.  Die  Schädelhöhle  zerfällt  ui  zwei  Abteilungen ,  von  denen  die  große 
diirch  die  Hemisi)hären,  die  kleine  durch  Vierhügel  und  Kleinhirn  eingenommen 
■wird.  Die  Tiere  sind  stupid  und  schwach  und  leben  nicht  lange,  neigen  zu  Epilepsie 
und  Lähmungen,  ihre  Bewegungen  smd  unsicher.  Druck  auf  die  Protuberanz  erzeugt 
eine  Art  Ohnmacht.  Besonders  bemerkenswert  ist  die  häufige  erbliche  Polydaktylie 
der  Hollenhühner  (Braus,  Pfitzner).  Spring  hält  die  Mißbildung  für-  Encephalocele. 

Der  Begriß'  der  Exencephalie  wird  übrigens  nicht  eindeutig  und  einheitlich 
gebraucht,  M  orüber  sich  u.  a.  auch  Askanazy  und  Sauerbeck  beklagen.  Bald  wird 
er  neben  Anencephalie  und  Akranie,  bald  unter  Schädelhernien  geführt.  Muscatello 
stellt  der  Encephalocystocele  und  Meningocele  mit  beschränkter  Knochenlücke  und 
Austritt  umschriebener  Teile  der  Groß-  und  Kleinhirnwandung  ohne  tiefgreifende 
Veränderung  des  Schädelskeletts  die  Exencephalie  gegenüber,  bei  welcher  ein  größerer 
oder  kleinerer  Abschnitt  des  Gehirns  in  seiner  Totalität  verlagert  und  aus  der  Schädel- 
höhle durch  eine  Oeffnung  ausgetreten  ist,  die  gewöhnlich  in  der  Mittellinie  durch 
mangelhafte  Entwicklung  zweier  oder  mehi-erer  Knochen  gebildet  wird.  Daneben 
finden  sich  stets  Bildungsfehler  der  übrigen  Knochen  des  Schädel-  und  Gesichts- 
skeletts.   So  wäre  die  Exencephahe  eher  der  ijartiellen  Akranie  zuzuzählen. 
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Haaren  umstellt,  die  ihre  Spitze  dem  Gipfel  des  Sackes  zuwenden.  Oft 
ist  der  Gipfel  verdünnt,  entzündlich  verändert,  ulzeriert,  kann  perforieren. 
Bei  der  Encephalocele,  die  aber  fast  immer  als  Encephalocystocele  ge- 
meint ist,  sieht  die  Schädelform  ähnlich  aus  wie  bei  Meroakranie,  ist 
häufig  verkleinert,  mit  eingesunkener  Mittelpartie  (Klinocephalie),  mit 
verkleinertem  Angulus  sphenoidalis,  hyperprognathem  Gesicht;  dagegen 
bei  Hydroencephalocele  erweitert  sich  der  Schädel  besonders  vorn  zu 
stärkerer  Wölbung,  vergrößert  sich  der  Angulus  sphenoidalis,  das 
Gesicht  wird  hyperorthognath.  Ueber  das  Häufigkeitsverhältnis  der 
beiden  Formen  sind  die  statistischen  Erhebungen  ungleich  ausgefallen: 
Encephalocele  verhält  sich  zur  Hydroencephalocele  nach 
Spring  wie  11:71,  nach  Reali  wie  60:51,  nach  Taruffi  wie  83:27. 
Je  stärker  die  Veränderung  des  Schädels  ist  (ausgesprochen  in  Klino- 
cephalie, Kyphosis  basilaris,  Asymmetrie,  Prognathie),  um  so  umfang- 
reichere Gehirnteile  treten  heraus,  um  so  mehr  geht  der  Bruch  in  eine 
Exencephalie  über.  Bei  der,  wie  wir  eben  glauben,  seltenen  reinen  Form 
der  Encephalocele  drängt  sich  die  Hirnsubstanz  durch  die  Schädelöifnung 
etwa  so,  wie  die  Leber  durch  einen  Nabelschnur-  oder  Zwerchfellbruch 
einen  Fortsatz  schickt^);  man  könnte  auch  von  einem  Hirnprolaps  reden. 


Neben  den  drei  genannten  Stellen  kommen  als  Bruchpforten 
noch  in  Betracht:  Lamina  cribrosa,  Sutura  fronto-nasalis,  fronto-maxil- 
laris,  fronto-lacrynialis.  Bei  der  häufigsten  occipitalen  Form  ist  die 
Bruchpforte  nur  das  nach  oben  erweiterte  Foramen  magnum,  wobei  das 
ganze  Occiput  sogar  fehlen  kann,  oder  die  Oeffnung  liegt  zwischen  den 
beiden  getrennten  Hälften  des  Occiput,  sehr  selten  ist  die  große  Fontanelle 
Austrittsstelle.  Also  durchaus  nicht  immer  oder  vorzugsweise  sitzt  das 
Loch  zwischen  den  Knochenrändern,  öfter  in  der  Mitte  des  Knochens, 
z.  B.  der  Hinterhauptschuppe  (Ernst).  Im  letzteren  Falle  entsprach  es 
der  Stelle  der  Protuberantia  occipitalis  und  lag  zwischen  den  beiden 
grundsätzlich  und  geschichtlich  voneinander  verschiedenen  Anteilen  des 
Schuppenstückes,  dem  knorpelig  vorgebildeten  Occipitale  superius  und 
dem  häutig  vorgebildeten,  stammesgeschichtlich  späten  Interparietale. 

Als  Beispiel  der  seltenen  reinen  Encephalocele  sei  ein  Fall  angefühi-t,  den 
SiEGES'BEEK  VAN  Heukelom  dafür  anspricht.    Der  Sack  am  Hmterkopf  war  so 

froß  wie  der  Kopf  selbst,  was  bemerkenswert  ist,  da  die  Encephalocystocele  sich 
urch  beschi-änkten  Umfang  der  Schädelöffnung  und  durch  größere  zusammen- 
hängende Ektopien  der  Gehirnteile  kennzeichnet.  Die  Größe  des  Sackes  entscheidet 
nicht  zwischen  beiden  Formen.  Die  Basis  des  Sackes  wird  teils  vom  Hinterkopf, 
teils  vom  Eücken  gebildet.  Die  rechte  Hemisphäre  hat  größeren  Anteil  am  Sackinhalt 

1)  Aber  deshalb  von  Encephalom  (im  Sinne  einer  Geschwulst)  zu  reden,  wie  es 
Beeger  tat,  hat  doch  niemals  Anklang  gefunden. 


Fig.  61.    Hydrencephalocele  occipitalis 
(nach  ZiEGLEB). 


Fig.  62.    Encephalomeningocele  naso- 
frontalis  (nach  Ziegler). 


Encephalocystocele. 
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als  die  linke  und  dem  entspricht  die  umgekehrte  Verteilung  der  beiden  zurück- 
gebliebenen Hälften  im  Schädel.  Der  Ventrikel  ist  nicht  durch  die  Flüssigkeit  aus- 
gedehnt wie  bei  den  Encephalocystocelen,  und  darin  liegt  ein  Unterschied.  Doch 
enthält  er  auch  keine  Adergetiechte,  die  überhaupt  felilen,  und  die  Bildungsstelle 
derselben  soll  nach  Seegexbeek  geradezu  eme  Vorzugssteile  für  den  Austritt  des 
Bruches  abgeben,  der  lange  vor  der  Knochenbildung  bestehe  und  daher  M-eder  mit 
Knochen  noch  Nähten  etwas  zu  schaffen  habe.  Der  Inhalt  des  Sackes  zeigt  wunder- 
Uche  Verhältnisse;  das  verlängerte  Mark  ist  bei  seinem  Eintritt  in  den  Schädel  in 
einen  jjlatten  faserigen  Streifen  verwandelt,  verläuft  nach  hinten  auf  dem  Boden  des 
Sackes,  bildet  unter  dem  Splenium  eine  Schleife  als  Hirnstamm  und  verläuft  als  Boden 
des  3.  Ventrikels  nach  vorn  in  den  Schädel  hinein.  Falx  und  Tentorium  bestehen  bloß 
aus  Ai'achuoides  und  sie  stoßen  mit  einem  Kleinhirnrest  und  dem  Splenium  an  der 
Umschlagstelle  des  Hirnstammes  zusammen.  Das  große  Hinterhauptloch  ist  in  die 
Sacköflhung  embezogen,  so  daß  die  Schädelöffnung  zu  emer  Höhle  mit  zwei  Aus- 
gängen führt,  einem  ventralen  in  den  Wirbelkanal,  einem  dorsalen  in  den  Sack.  Die 
10  obersten  Wirbelbogen  sind  gespalten,  daher  die  Halswirbelsäule  stark  lordotisch. 

Die  Encephalocystocele  sitzt  meist  am  Hinterhaupt  oder 
in  der  Hinterkopf-Nackengegend.  Die  Knochenölfnung  ist  von  be- 
schränktem Umfang  (doch  einmal  13V2  cm  gemessen),  entspricht  einer 
nach  oben  fortgesetzten  Erweiterung  des  Foramen  magnum,  fällt  also 
mit  ihm  zusammen,  oder  fällt  zwischen  die  beiden  Anteile  der  Schuppe, 
oder  endlich  gar  in  die  kleine  Fontanelle.  Seltene  Stellen  sind :  neben 
der  Fontanelle,  am  inneren  Augenwinkel  (sogar  symmetrisch),  die 
Lamina  cribrosa  mit  Austritt  aus  dem  Nasenloch,  die  mediane  Keil- 
beinspalte mit  faustgroßem,  aus  dem  Mund  hängendem  Bruch.  Es  treten 
periphere  Gehirnabschnitte  aus,  die  als  Fortsatz  eines  Ventrikels  einen 
Hohlraum  mit  Flüssigkeit  enthalten,  was  auch  früher  den  Namen 
Hydrencephalocele  veranlaßt  hat.  Als  austretender  Hirnbezirk  ist 
naturgemäß  bei  occipitalem  und  suboccipitalem  Sitz  öfter  Kleinhirn 
angegeben,  als  abgeplattetes  Stück  mit  hydropischem  4.  Ventrikel  und 
Adergeflechtresten  oder  als  kleiner  Fortsatz  mit  hohem  FUmmerepithel 
im  erweiterten  4.  Ventrikel;  bei  sagittalem  Sitz  enthielt  der  Bruch 
zwei  ungleiche  Säcke,  die  den  beiden  Hemisphären  entsprachen,  doch 
wurden  sie  von  unbestimmter  nervöser  Substanz  ohne  Ganglienzellen 
und  Epithel  und  einem  Stück  Adergeflecht  vertreten.  Nur  der  Inhalt 
entscheidet  zwischen  Encephalocyste  und  Encephalocysto- 
meningocele,  daher  im  Leben  die  Unterscheidung  kaum  möglich 
sein  wird.  So  war  bei  einem  Fall  der  letzten  Art  neben  einem 
walnußgroßen  Stück  Kleinhirn  noch  eine  Höhle  durch  zusammen- 
fließende Subarachnoidalräume  entstanden,  in  einem  anderen  Sack, 
der  größer  als  der  Kopf  selbst,  entsprachen  zwei  Hohlräume  den 
beiden  Hinterhörnern  der  Seitenventrikel,  die  durch  gefäßreiche 
atrophische  Nervensubstanz  gekennzeichnet  waren.  Endlich  konnten 
alle  Spuren  nervöser  Substanz  fehlen,  so  daß  ein  kubisches  Epithel 
unmittelbar  auf  der  Pia  mater  saß,  wie  bei  manchen  Myelocystocelen. 
Wenn  bei  diesen  letzteren  die  Gefäßanordnung  durch  Schlingen-  und 
Knäuelbildung,  in  deren  Buchten  Epithelreste  saßen,  an  die  Area 
medullo-vasculosa  erinnerte,  so  dürfte  man  auch  hier  die  neurovascu- 
läre  Schicht  bei  der  Encephalocystocele  der  Area  cerebro-vasculosa 
an  die  Seite  stellen,  was  die  Annäherung  dieser  Formen  an  die  früher 
besprochene  Akranie  noch  besser  begründet.  Gleichzeitige  Beteiligung 
des  Groß-  und  Kleinhirns  am  Sackinhalt  ist  behauptet,  von  anderer  Seite 
in  Zweifel  gezogen  worden,  bedarf  also  weiterer  Beteiligung.  Außer  Groß- 
und  Kleinhirn  können  Stücke  des  Stammes  sich  in  den  Bruch  begeben. 

Der  Sack  kann  alle  Größen  bis  zur  Größe  des  Kopfes,  ja  eines 
2-jährigen  Kindskopfes  haben,  auch  ist  er  gelegentlich  bei  der  Geburt 
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nuß-  oder  liühnereigroß  und  wächst  dann  schnell.  Er  besteht  von 
außen  nach  innen  aus  Haut,  die  Haarfollikel,  Talg-  und  Schweißdrüsen 
enthalten  oder  entbehren ;  öfter  stehen  Haare  nur  um  die  Basis  herum, 
an  Schweißdrüsen  und  -gängen  kann  man  die  mechanische  Wirkung 
des  Druckes  von  innen  und  des  Zuges  von  der  Basis  nach  dem  Gipfel 
erkennen.  Die  Haut  ist  glatt  und  glänzend  und  trägt  öfter  beginnende 
Drucknekrose,  wo  Durchbrüche  drohen.  Auf  Haut  folgen  Arachnoides 
und  Pia,  die  manchmal  beim  Versuch,  die  Pia  von  der  Haut  abzulösen, 
stumpf  voneinander  zu  trennen  sind.  Die  Dura  fehlt  meistens  oder 
immer,  worauf  in  Zukunft  besonders  zu  achten  sein  wird,  am  besten 
wohl  mittels  der  Fuchsin-Pikrinsäure-  und  mit  Elastinfärbungen.  Meist 
verschmilzt  die  Dura  mit  dem  Pericranium  an  der  Bruchpforte,  sie 
schlagen  sich  zusammen  etwa  1 — 2  cm  auf  den  Hals  des  Sackes  um. 
Uebrigens  stimmt  das  Fehlen  der  Dura  mit  dem  gleichzeitigen 
Mangel  der  Falx  und  des  Tentorium  überein  und  spricht  dafür,  daß 
die  Verwachsung  der  Dura  mit  dem  Pericranium  aus  einer  Periode 
stammt,  wo  die  Dilferenzierung  der  mesoblastischen  Membrana  reuniens 
in  Meningen  und  knöcherne  Schädelanlage  sich  noch  nicht  vollzogen 
hatte  und  daß  die  embryonale  Duraanlage  überhaupt  mangelhaft  ent- 
wickelt war.  Angesichts  des  fehlenden  Tentoriums  ist  übrigens  nicht 
einzusehen,  warum  Groß-  und  Kleinhirn  nicht  gleichzeitig  (Picque 
und  Berger,  Hirschsprung)  im  Bruch  gefunden  werden  sollen.  Da 
das  Tentorium  im  4.  Monat  nach  vorn  wächst  und  den  Sinus  rectus 
bildet,  wobei  das  Torcular  (3. — 5.  Monat)  sich  gleichzeitig  nach  hinten 
gegen  die  Protuberantia  occipitalis  verschiebt,  so  muß  eine  frühzeitige 
Entwicklungsstörung  sowohl  die  Zurückwanderung  des  Torcular  als 
die  Bildung  des  Sinus  rectus  verhindern,  und  damit  stimmen  die  Be- 
funde in  der  Tat  überein. 

Eine  ansprechende  Erklärung  hat  Siegenbeek  van  Heukelom 
für  die  Encephalocele  occipitalis  gegeben.  Zwei  Momente  sollen  dabei 
mitwirken.  1)  Die  Mesoblastschicht  differenziert  sich  nicht  in  richtiger 
Weise  von  außen  nach  innen  in  Corium,  Subcutis,  Epicranium,  Knochen, 
Dura,  Arachnoides,  Pia,  namentlich  bleibt  die  osteogene  Schicht  aus, 
wozu  auch  die  Dura  mit  ihrer  osteoplastischen  Fähigkeit  gehört.  2)  Leidet 
darunter  auch  die  Arachnoides,  die  es  versäumt,  das  Zwischenhirn- 
bläschen  wuchernd  vor  sich  her  zu  treiben  und  zwischen  Splenium 
und  Corpora  quadrigemina  als  Adergeflechte  in  den  3.  Ventrikel  und 
durch  das  Foramen  Monroi  in  die  Seitenventrikel  hinein  zu  wachsen 
und  statt  dessen  beim  Ausbuchten  den  Hirnstamm  und  das  Splenium 
nach  hinten  zieht,  wodurch  das  Hintenüberbeugen  des  Hirnstammes 
in  den  Sack  zustande  käme.  Allerdings  wird  man  sich  nicht  verhehlen, 
daß  für  Fälle  mit  nachweisbaren  Aderhautgeflechten  oder  ganz  anderer 
Lokalisation,  wie  z.  B.  frontalem  Hirnbruch,  das  zweite  Moment  nicht 
wirksam  wäre  und  nur  das  erste  bliebe.  Aber  es  mag  schon  in 
diesem  Zusammenhang  darauf  hingewiesen  sein,  daß  gegen  die  alte 
hydrocephalische  Theorie  manches  spricht:  Beim  Hydrocephalus  ist 
die  Neigung  oder  Fähigkeit  zur  Ossifikation  gar  nicht  aufgehoben, 
eher  vermehrt  unter  Auftreten  neuer  Knochenkerne  und  Bildung 
WoRMscher  Knochen ;  dagegen  fehlt  im  Encephalocelensack^)  jeder  Ver- 

1)  Die  Ansicht  von  der  ursächlichen  Bedeutung  der  Knochenlücken  (Ossifikations- 
defekte  [Hijily,  Serees,  Ackeemaxx])  gilt  für  überwunden.  Ejiochendefekte  neben 
und  außerhalb  der  Hernien  sprechen  eher  dagegen  als  dafür.  Zudem  entsteht  die 
Mißbildung  vor  der  Knochenanlage. 
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such  zur  Knochenbildung,  was  für  frühes  Fehlen  der  osteogenen  Schicht 
und  für  ein  sekundäres  Auftreten  des  Hydrocephalus  als  Folge  von 
Kreislaufstörungen  spricht.  Ferner  fällt  gegen  Hydrocephalus  in  die 
Wage  die  Verminderung  der  Schädelkapazität  — •  Hirnbruch  kann  sich 
sogar  mit  Mikrocephalie  verbinden  —  Kyphose  der  Basis,  Prognathie 
statt  der  zu  erwartenden  HyperOrthognathie,  Prominenz  der  Orbital- 
dächer, daher  Fehlen  der  vorderen  Schädelgruben,  lange  und  schmale 
mittlere  Schädelgruben. 

Die  einfache  Meningocele  cranialis  (s.  cerebralis)  hat 
meist  eine  kleine  glattrandige  Knochenlücke  von  1  cm  Durchmesser; 
der  Sack,  dem  die  Dura  fehlt,  besteht  in  ausgestülpter  und  hydropischer 
Arachnoides  und  kann  gestielt  sein,  endlich  ist  er  von  dünner,  etwa 
unbehaarter  Haut  überzogen.  Viele  scheinbare  Meningocelen  erweisen 
sich  bei  feinerer  Untersuchung  als  Hirnhernien,  d.  h.  sie  enthalten  im 
Innern  des  Sackes  Flimmerepithel,  wenn  auch  nervöse  Elemente  dabei 
nicht  nachzuweisen  sind.  Heinere  läßt  die  Dura  Anteil  am  Sack 
nehmen.  Muscatello  beschreibt  eine  orangegroße  Meningocele  an 
der  Nasenwurzel  mit  Bedeckung  des  linken  Auges,  fehlender  Dura, 
mit  Hydrops  in  konfluierenden  subarachnoidalen  Räumen,  ferner  eine 
nußgroße  am  Hinterkopf,  die  schrumpfte  und  dabei  narbig  härter 
wurde.  Durch  sekundäre  unregelmäßige  Verknöcherung  kann  der 
glatte  Rand  etwa  schartig  und  wie  ausgenagt  werden.  Ja,  es  scheinen 
durch  solche  Vorgänge  Hernien  als  Cysten  bis  zu  Apfelgröße  abge- 
schnürt werden  zu  können,  die  vielleicht  für  Balggeschwülste  gehalten 
werden.  Es  stellte  das  einen  Heilungsvorgang  dar  und  es  wäre  die 
Herkunft  der  Gebilde  etwa  noch  aus  ihrem  Wandbelag  abzuleiten. 
Solche  Vorkommnisse  sind  etwa  der  Spina  bifida  occulta  an  die  Seite 
zu  stellen,  für  die  allerdings  ein  strenges  Analogon  am  Schädel  fehlt. 

Ursachen  der  Spaltbildungen. 

Daß  alle  bisher  besprochenen  Zustände,  von  der  Akranie  bis  zur 
Meningocele,  im  Grunde  zusammengehören,  ist  eine  historisch  seit 
Morgagni  begründete,  heute  mehr  als  je  lebendige  Anschauung.  Auch 
die  Zusammengehörigkeit  von  Hirn-  und  Rückenmarkspalten  drückt 
sich  schon  im  Titel  des  oft  angeführten  12.  Briefes  von  Morgagni 
aus,  der  lautet:  Serrao  est  de  hydrocephalo  et  de  aqueis  Spinae  tumo- 
ribus,  und  wird  noch  besonders  bekräftigt  durch  den  Satz :  Ut  in 
anatomica  sanarum  partium  descriptione  spinalem  medullam  a  cerebro, 
cui  natura  continuavit,  non  disjungimus,  sie  in  morbidarum,  atque 
adeo  in  morborum  ipsorum  tractatione  illius  hydrops  ab  hujus  hydrope 
non  videtur  sejungendus;  nec  tumores  qui  utrumque  hydropem  se- 
quuntur  inter  externos  caeteros  coUocandi  haud  magis  quam  qui  interna 
aneurysmata ,  disruptis ,  extrorsumque  compulsis  costis  et  pectoris 
integumentis,  consequuntur.    Aus  den  hier  und  in  der  Anmerkung^) 


1)  Intelligis,  hic  ab  hydrocephalo,  cujus  aqua  necdum  universa  effluxerat,  de- 
structum  cerebrum,  medullam  oblongatam,  et  cerebelli  maximam  partem :  qiiod  om- 
nino  una  cum  caeteris  destruetum,  simul  cum  aqua  effluxisse  vicfetur  in  iis  fcetibus 
duobu&,  quos  a  me  dissectos  commemoravi. 

Verum  quacunque  ratione  et  quocunqiie  ex  fönte  intra  cerebri  thecam  aqua 
praeter  naturam  congeratur;  sane  poterit,  si  necdum  illud  concreverit,  ejus  concre- 
tionem  suo  interjectu  i^rohibere:  aut  si  jam  concreverit;  mter  ejus  particulas  se  in- 
sinuando,  has  sensim  magis  magisque  disjungere,  donec  ad  minimas  ventum  sit, 
facile  cum  aqua  permiscendas,  neque  ab  ea  amplius  internoscendas.  Morgagni,  XII,  6. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  9 
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angezogenen  Sätzen  geht  hervor,  daß  Morgagni  alle  diese  Spalten 
aus  dem  Hydrocephalus  bezw.  dem  Hydromyelus  ableitete,  und  er 
fand  darin  in  Haller  einen  Gleichgesinnten,  wie  aus  gegenseitigen 
Zitaten  zu  erkennen  ist.  Diese  Theorie  des  Hydrocephalus  ist  später 
auch  von  J^oerster^).  Marshall  Hall,  Spring,  Soemmering, 
Meckel,  Otto,  zum  Teil  auch  von  Virchovv  und  Ahlfeld,  im 
Anfang,  aber  nur  kurze  Zeit  (1866 — 1877),  auch  von  Dareste  an- 
genommen worden.  Sie  rechnet  mit  einer  embryonalen  Kopf-  oder 
Rückgratwassersucht  etwa  vor  dem  4.  Monat,  die  sowohl  die  Ver- 
einigung als  die  Verknöcherung  der  Schädelknochen  und  der  Wirbel- 
bogen verhindern  oder  gar  den  schon  geschlossenen  Schädel  sowie 
die  Wirbelsäule  durch  Druckschwund  sprengen  sollte,  woran  auch  das 
Gehirn  und  Rückenmark  Anteil  nähmen,  wenn  ein  innerer  Hydrops 
zugrunde  lag.  So  war  ein  Acranius,  ein  Anencephalus  als  geplatzter 
Hydrocephalus,  eine  Encephalocele  und  Myelocele  als  ein  ausgeweiteter 
Hydrocephalus  bezw.  Hydromyelus,  eine  Meningocele  als  ein  ausge- 
weiteter Hydrops  externus  aufzufassen.  Otto  sagt  deutlich:  Hydro- 
cephalus, Cephalocele,  Hemicephalus  sind  verschiedene  Grade  derselben 
Affektion.  Als  Dareste  erkannte,  daß  Embryonen  mit  Hydrocephalus-) 


1)  Hydrops  canalis  medullaris:  Die  zu  dieser  Klasse  gehörenden  Miß- 
tildungen  sind  unter  sich  ziemhch  verschieden,  alle  aber  stimmen  sie  darin  überei:i, 
daß  sie  auf  einem  in  sehr  früher  Zeit  des  embryonalen  Lebens  eintretenden  Hydrops 
des  MeduUarrohres  (Hirn  und  Rückenmark)  oder  seiner  Hüllen  beruhen,  durch 
welchen  die  Entmcklung  der  genannten  Teile  behindert  oder  gehemmt  wird  oder 
dieselben,  soweit  sie  schon  gebildet  sind,  x^ieder  zerstört  werden.  Die  Folgen  dieses 
Hydrops  sind  verschieden:  1)  Es  entsteht  eine  bleibende  Anhäufung  von  Wasser  in 
den  Hirnhöhlen  und  dem  Mai'kkanale  oder  den  Häuten,  das  Medullarrohr  und  seine 
Knochenhöhle  bleiben  geschlossen:  Hydrocejihalus,  Hydrorrhachis.  2)  Es  entsteht 
eme  bleibende  Wasseranhäufung  an  einzelnen  Stellen  des  MeduUarrohres,  an  diesen 
erfolgt  eine  Spaltung  der  Knochenhöhle  und  eüi  Vorfall  der  hydropischen  MeduUar- 
röhre  oder  ihrer  hydropischen  Häute:  Hydrencephalocele,  Hydromyelocele.  3)  Die 
ursprüngUche  Wasseranhäufung  ist  so  bedeutend,  daß  dadurch  eine  Spaltung  der 
Knochenhöhle  und  Hüllen  des  Medullarrohrs  und  eme  mehr  oder  weniger  vollständige 
Zerstörung  des  Gehirns  und  Rückenmarks  bewirkt  wird :  Cranioschisis,  Rhachischisis. 
Andere  Verschiedenheiten  gehen  aus  der  verschiedenen  Ausdehnung  der  Veränderung 
hervor,  indem  sich  dieselbe  bald  auf  das  ganze  Medullarrohr,  bald  nur  auf  das  Hirn, 
bald  nur  auf  das  Rückenmark,  bald  nur  auf  einzelne  Gegenden  desselben  erstreckt. 
Die  auf  fötalem  Hydrops  beruhenden  Mißbildungen  kommen  sehr  häufig  vor,  die 
höheren  Grade  schließen  sämtlich  die  Lebensfähigkeit  aus,  während  in  den  geruigeren 
Graden  des  partiellen  Hydrops  das  Leben  wohl  erhalten  und  selbst  vollständige 
Heilung  erfolgen  kann,  ein  Fall,  der  überhaupt  nur  bei  äußerst  wenig  Mißbildmigen 
«intritt.    (Foerster,  Die  Mißbildungen  des  Menschen,  Jena  1865,  p.  77.) 

2)  Am  tatsächlichen  Vorkommen  eines  fötalen  Hydrocephalus  ist  nicht  zu 
zweifeln,  wie  denn  auch  Pantjm  an  künsthchen  Mißbildungen  lokale  hydropische 
Ausdehnung  des  Medullarrohrs  gesehen  hat  (vergl.  auch  Fischels  HydromyeUe). 
ZiNGERLE  beobachtete  emen  seltenen  Fall  von  Hydrencephalocele  frontalis 
im  embryonalen  Stadium  bei  einem  Embryo  von  70  mm  Scheitel-Steißlänge.  Aus 
einer  dreieckigen  grubigen  Vertiefung  an  der  Nasenwurzel  ragen  zwei  rüsselförmige 
Gebilde,  die  grauer  Gehirnsubstanz  gleichen.  Das  Gehirn  entspricht  dem  Ende  des 
3.  Monats.  Kleinhii-n  und  Brücke,  Vierhügel  und  Sehhügel  sind  angelegt,  die  Ventrikel 
ganz  von  Adergeflechten  ausgefüllt.  Jederseits  sind  Vorder-,  Ilinter-  und  Unter- 
hn-n  mit  zugehörigen  Lappen  kenntüch.  Aber  es  fehlen  noch  Balken  und  vordere 
Kommissur.  Die  Hemisphärenwand  ist  gebaut  wie  Ende  des  3.  Monats,  die  Ober- 
fläche stark  gefaltet,  was  allerdings  nach  Hochstetter  Folge  postmortaler  Mazeration 
und  Quellung  sein  soll.  Primitive  Sichel  und  Tentorium  vorhanden.  BruchhüUen 
fehlen,  so  daß  die  vorgefallenen  Hirnteile  frei  zutage  hegen  (Hydrencephalocele  nuda, 
ViRCHOW),  was  möglicherweise  erst  durch  mechanische  Verletzung  entstanden  ist. 
Im  Stirnbein  ist  kein  Defekt,  die  Bruchöflhung  hegt  zwischen  Stirnbein  und  vorderem 
Rand  der  Sphenoethmoidalknorpel,  der  Austritt  also  unterhalb  der  Nasenbeine.  Beide 
Stirnhiine  nehmen  symmetrischen  Anteil  am  Inhalt,  aber  der  3.  Ventrikel  mit  der 
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frühzeitig  absterben,  während  Anencephalen  heranreifen,  äußerte  er 
Bedenken  gegen  die  hydrocephalische  Theorie.  Gegen  sie  spricht 
überdies  der  ektodermale  oder  vollständige  häutige  Ueberzug  der 
Area  cerebro-vasculosa,  die  konvexe  Schädelbasis  (basale  Kyphose), 
statt  deren  die  hydrocephalische  Theorie  im  Gegenteil  eine  konkave 
Basis  voraussetzen  ließ.  Dann  weiß  man,  daß  intrauteriner  Hydro- 
cephalus  gar  keine  Spalten  verursacht  und  endlich  ist  neben  den 
Hirn-  und  Rückenmarkspalten  als  Begleiterscheinungen  eine  solche 
Menge  von  allerhand  Bildungsfehlern  zunächst  des  Zentralnerven- 
systems, dann  aber  auch  anderer  Organe  gefunden  worden,  die  ganz 
unmöglich  mit  Hydrocephalus  etwas  zu  tun  haben  können.  Schließlich 
sind  auch  jene  geschilderten  Mischgeschwülste  (Myolipome  etc.)  bei 
Spina  bifida  doch  wohl  kaum  durch  Hydrops  zu  erklären.  Aus  allen 
diesen  Gründen  kommt  die  hydrocephalische  Theorie  heute  kaum  mehr 
ernstlich  in  Betracht  und  gilt  als  überwunden.  Man  gesteht  zwar 
dem  Hydrops  noch  eine  sekundäre  Bedeutung  für  das  Wachstum  der 
herniösen  Geschwülste,  nicht  mehr  aber  für  ihre  primäre  Entstehung  zu. 

Eine  berühmte  und  ansprechende  Theorie  stammt  von  Dareste 
1877,  der  die  Enge  des  Amnion,  namentlich  seiner  Kopfkappe  (capuchon 
■cephalique)  dafür  verantwortlich  machen  wollte,  daß  das  Medullarrohr 
nicht  zum  Verschluß  gelange.  Es  schien  verständlich,  daß  gerade  am 
kranialen  Pol  das  Amnion  im  Wachstum  hinter  dem  vorandrängenden 
Wachstum  des  Kopfes  zurückbleiben  und  so  zu  einer  Kollision  führen 
könne.  Das  zu  straff  und  knapp  anliegende  Amnion  verwehrte  der 
Medullarrinne  den  Verschluß  oder  legte  sich  sogar  hinein  und  bildete 
so  die  hintere  Wand  des  Rohrs,  wie  sich  auch  das  Londoner  Komitee 
in  der  Tat  die  Beteiligung  des  Amnion  an  der  Sackwand  der  Spina 
bifida  dachte.  Die  Schwanzkappe  des  Amnion  wurde  in  Anspruch 
genommen  für  die  Erklärung  der  Mißbildung  am  kaudalen  Ende, 

vorderen  Grenzwand  ist  unbeteiligt.  Die  Entwicklung  des  übrigen  Gehirns  ist  da- 
durch nicht  gestört,  während  bei  einem  früheren  Fall  von  H.  occipitahs  der  ganze 
Kopfteil  der  Neuralanlage  geschädigt  war.  Nur  die  Anlage  des  Riechlappens,  die  in 
der  5.  AVoche  als  Ausstülpung  des  Stirnlappens  geschieht,  ist  begreiflicherweise  unter- 
blieben.   Im  Bruch  wie  im  Schädel  ist  die  Hemisphärenwand  gleichartig  geschichtet. 

Aus  der  Vergieichung  der  occipitalen  und  frontalen  Encephalocele  zieht  Z.  die 
Lehre,  daß  diesen  JMißbildungen  nicht  immer  gleichartige  Entwicklungsstörungen 
zugrunde  liegen,  daß  sie  nicht  einheitliche  Formen  der  Entwicklungsstörungen  dar- 
stellen. Nichts  sprach  hier  für  primäre  Bildungshemmung  des  Schädels  wie  Ver- 
knöcherungsdefekte,  mangelhafte  Differenzierung  der  knochenbildenden  und  menin- 
gealen  Schicht  des  Mesoderms.  Die  Knochenkerne  reichten  weit  gegen  den  Rand 
der  Schädellücke.  Und  die  Verknorpelung  der  Schädelbasis,  des  Septum  narium  und 
der  Seitenteile  der  Ethmoidalgegend  geschieht  normalerweise  schon  im  2.  Monat, 
ihre  Ossifikation  im  7. — 8.  Monat.  Auch  hier  M'ar  alles  in  normaler  Verfassung 
imd  widersprach  der  Annahme  einer  Störung  in  der  Entwicklung  des  bindegewebigen 
Neurocraniums. 

Wenn  sich  die  Schädeldecken  also  nur  passiv  beteiligt  haben,  so  muß  entweder 
ein  Zug  von  außen  (Verwachsung  mit  Eihaut  und  Placenta)  oder  ein  Druck  von 
innen  (hydropische  Erweiterung)  gewirkt  haben.  Oder  ein  abnormer  Wachstumstrieb. 
Eine  MiiSbüdung  der  Neuraianlage  mit  partiell  gesteigertem  Wachstum,  räumhches 
Mißverhältnis  zwischen  Hirn-  und  Schädelanlage  und  Ausstülpung  der  ersteren. 
Solche  Hyperplasien  sind  auch  sonst  bekannt.  Man  denke  nur  an  das  Längswachstum 
des  Mittelhirns,  das  zu  Verkrümmungen,  Schlmgenbildung  und  Knickung  führte 
(Fälle  von  Naegeli  und  Siegenbeek).  Auch  Viechow  waren  FäUe  soKder  Aus- 
stülpungen ohne  Beteiligung  der  Hirnhöhle  bekannt,  die  auf  stärkere  Entwicklung 
der  Nervenmasse,  auf  Wachstumsstörung  der  Hü'nanlage,  Hyperplasie  einzelner  Hirn- 
abschnitte zurückführten  (vergl.  auch  die  miütiplen  Hirnnernien:  v.  Reckling- 
HATJSEisr,  Sitzungsber.  der  phys.-mediz.  Gesellschaft  Würzburg,  N.  F.,  II,  1872  und 
Beneke,  Viech.  Arch.  Bd.  CXIX,  1890;  Blasius,  Viech.  Arch.,  Bd.  CLXV,  1901). 
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namentlich  waren  begleitende  Sympodie  (Fall  Arnolds),  Symmelie, 
Sirenenbildungen  einer  solchen  Anschauung  günstig.  Dieser  Theorie 
haben  sich  besonders  Peels,  Marchand,  Duval  wenigstens  zeitweise 
angeschlossen  und  sie  schien  um  so  mehr  zu  befriedigen,  als  es  nach 
Dareste  besonders  Marchand  wirklich  gelang,  zu  enge  Kopfkappen 
von  Amnien  vorzuweisen.  An  die  Bedeutung  des  Amnion  durch  Ver- 
wachsung mit  der  gleichgebildeten  ektodermalen  Oberfläche  des  Embryo 
und  dadurch  sich  bildende  Stränge  mit  Zugwirkung  hatte  übrigens 
Geoffroy  St.  Hilaire  schon  gedacht  und  es  sind  seither  von 
Cruveilhier,  Virchow,  Jensen,  Marchand,  Ahlfeld,  namentlich 
auch  von  Winckel  zahlreiche  gut  beweisende  Fälle  beschrieben  und 
abgebildet  worden.  Jede  gute  Sammlung  verfügt  über  sprechende  • 
Fälle.  Namentlich  wunderliche  Kombinationen  von  Ektopia  cerebri, 
cordis,  viscerum  beleuchten  diese  Art  der  Zugwirkung  durch  Amnion- 
stränge  und  Fäden  überraschend  und  stellen  sie  außer  jeden  Zweifel. 
Man  wird  aber  gut  tun,  mit  der  Annahme  amniotischer  Verwachsung 
sehr  sparsam  umzugeben  und  sie  nur  für  Fälle  zuzulassen,  wo  Stränge 
wirklich  noch  nachzuweisen  sind.  Schon  ein  narbiger  Apex  auf  einer 
Spina  bifida  wird  hierzu  nicht  genügen,  da  er  bei  Encephalocele  aua 
Drucknekrose,  vielleicht  sogar  Perforation  hervorgegangen  sein  kann. 
Gegen  eine  allgemein  gültige  Anwendung  dieser  Erklärung  spricht  der 
Umstand,  daß  unsere  Mißbildungen  doch  etwas  Typisches,  um  nicht  zu 
sagen  Gleichförmiges,  haben  und  die  Mittellinie  bevorzugen,  während 
in  jenen  amniotischen  Strängen  etwas  Zufälliges  liegt  und  eine  Be- 
ziehung zur  Medianlinie  nicht  ersichtlich  ist.  In  ihr  Bereich  fallen 
denn  auch  besonders  die  atypischeu  Mißbildungen. 

Wie  Dareste  so  hat  auch  Lebedeff  mehr  zufällige  mechanische 
Momente  in  die  Erklärung  unserer  Mißbildungen  eingeführt.  Er 
beobachtete  Falten  der  Medullarplatte  in  der  Längs-  und  Querrichtung., 
die  ihn  auf  den  Gedanken  brachten,  Verkrümmungen  der  cere- 
brospinalen  Achse  des  Embryonalkörpers  störten  die  Ent- 
wicklung des  Medullarrohrs  derart,  daß  die  Medullarplatte  sich  nicht 
zum  Rohr  verwandeln  könne  oder  das  schon  gebildete  Rohr  wieder 
zugrunde  gehe.  Er  bediente  sich  zur  Veranschaulichung  als  Modell 
des  halbierten  Gumniischlauches,  der  rinnenförmig  ist,  aber  bei  üeber- 
dehnung  und  Knickung  sich  plattenförmig  öffnet  und  abflacht.  An 
Stelle  der  stärksten  Kyphose  müßte  die  dorsale  Wand  schwinden  und 
das  Medullarrohr  sich  abplatten.  Obgleich  Lebedeff  wirklich  solche 
Knickungen  an  Embryonen  gesehen  hat  und  abbildet  und  mit  Geschick 
die  Hissche  Theorie  von  der  ungleichen  Wachstumsspannung  der 
Platten  des  Embryos  verwendet,  hat  sich  dieser  Erklärungsversuch 
nie  allgemeiner  Annahme  zu  erfreuen  gehabt,  wohl  hauptsächUch  des- 
wegen, weil  ihm  ein  zufälliges  Moment  zugrunde  liegt  und  der  Ur- 
sprung der  Krümmung  auch  nicht  erklärt  wird.  Indessen  ist  die 
Möglichkeit  nicht  von  der  Hand  zu  weisen,  daß  das  hier  vorgebrachte 
Moment  auch  das  eine  und  andere  Mal  wirksam  sein  kann  und  auch 
weiter  im  Auge  zu  behalten  sein  wird,  denn  gerade  die  neueren  An- 
schauungen, die  sich  nur  mit  der  formalen  Genese  abgeben,  lassen  ja 
vielfach  wirkende  Ursachen  zu. 

Die  meisten  dieser  Erklärungsversuche  wollen  eben  einen  kom- 
plexen Vorgang  auf  ein  einziges  mechanisches  Moment  zurückführen,, 
das  aber  unmöglich  für  alle  Fälle  auszureichen  vermag  und  das  be- 
sonders versagt  angesichts  der  reichen  Kombinationen  von  Mißbildungen 
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des  Medullarrohrs  mit  solchen  ganz  anderer  und  entlegener  Organe. 
Die  neuere  Zeit  wird  daher  dazu  gedrängt,  den  Bildungsmangel 
im  Keime  selber  zu  suchen. 

Eine  gewisse  Verwandtschaft  in  dieser  Beziehung  zeigen  die  An- 
sichten von  Meckel  (1812)  und  Geoffroy  St.  Hilaire  (1822)  einer- 
seits, von  Baer,  Bischoff,  Jacoby  andererseits.  J.  F.  Meckel  hat 
bekanntlich  einen  Gedanken,  der  einst  von  W.  Harvey  geäußert 
worden,  in  seinem  Werk  systematisch  ausgeführt,  daß  nämlich  die 
Mißbildungen  Hemmungsbildungen  seien,  oder  auf  die  Spina 
bifida  angewandt,  daß  der  Mangel  des  Schlusses  des  Medullarrohrs 
der  Mißbildung  zugrunde  liege.  Man  wird  zugeben,  daß  diese  Ansicht 
die  neuere  Auffassung,  die  heute  durchdringt,  vorbereitet  hat,  wird 
aber  zugleich  auch  eingestehen  müssen,  daß  damit  mehr  die  formale 
als  die  kausale  Genese  bestimmt  wird.  Carl  Ernst  v.  Baer, 
Bischofp,  Jacoby  stellten  sich  vor,  daß  eine  primäre  Aplasie 
oder  Agenesie^)  als  Folge  mangelnden  Bildungsmaterials  schon  die 
erste  Anlage  treffe,  wofür  allerdings  unsere  Versuchsergebnisse  ver- 
wertet werden  können.  Es  handelte  sich  weniger  um  eine  fötale  Er- 
krankung, eine  von  außen  wirkende  Schädlichkeit,  als  um  eine  Ver- 
bildung  des  Keims,  wofür  eine  Anzahl  anderer  Mißbildungen,  wie  z.  B. 
Situs  inversus  spräche.  In  der  Richtung  dieser  letzteren  Erklärung 
bewegen  sich  die  meisten  neueren  Versuche,  dem  Ursprung  der  Miß- 
bildungen im  Gebiet  des  Medullarrohrs  beizukommen.  Dahin  gehört 
auch  die  Anschauung  v.  Recklinghausens,  daß  ein  lokaler  Defekt 
in  Wirbelbogen,  Körpern  und  Dura  das  Primäre  sei,  der  Fehler  also 
in  der  Membrana  reuniens  superior  liegen  müsse,  was  auf  lokale  Aplasie 
(Bildungsmangel)  des  Mesoblasts  zur  Zeit  der  ersten  Anlage  des 
Blastoderms  hinweise.  Es  ist  schon  dargelegt  worden,  wie  möglicher- 
weise die  Frage  nach  dem  Fehlen  oder  Vorhandensein  der  Dura  mit 
der  mangelhaften  Differenzierung  des  Mesoblasts  zusammenhänge  und 
sich  lösen  lasse.  Im  einzelneu  hat  man  sich  diese  primäre  Aplasie 
des  Mesoblasts  verschieden  gedacht.  H.  Ranke  meinte,  daß  die  Ab- 
trennung des  Medullarrohrs  vom  Hornblatt  ausbliebe  und  daher  eine 
Verbindung  zwischen  beiden  übrig  bliebe  (Koch),  wenn  auch  der- 
gleichen nicht  gefunden  werden  konnte,  da  im  Gegenteil  das  Hornblatt 
über  den  häufigsten  Formen  der  Spina  bifida  (Myeloraeningocele)  ganz 
fehlt  und  bei  Myelocystocele  wenigstens  kein  Verbindungsstrang  zwischen 
Myelocyste  und  Hornblatt  gefunden  wird.  Dann  hat  man  ferner  eben 
auf  jene  Verwachsung  mit  Amnion  zurückgegriffen,  und  hier  liegt  ja 
allerdings  eine  Möglichkeit  des  Zusammenwirkens  zweier  Momente. 
Eine  bloße  Einlagerung  des  Amnion  in  die  Wirbelrinne  verhinderte 
schon  den  Schluß,  eine  Verwachsung  mit  nachherigem  Zug  bei  Zunahme 

1)  üeber  die  Ungenauigkeit  und  Unklarheit  der  Termmologie  im  Gebiet  der 
Hirn  defekte  beklagt  sich  neuerdings  auch  Askanazy:  Von  Agenesie  darf  eigent- 
lich nur  gesprochen  werden,  wenn  ein  Organ  nie  angelegt  war  oder  wir  wenigstens 
keine  Anzeichen  mehr  dafür  besitzen,  daß  es  je  existiert  hat.  Höchstens  könnte  der 
angelegte  Keim  m  allerfrühestem  Stadium  zugrunde  gegangen  sein.  Ist  er  aber  vor- 
handen gewesen  und  in  Resten  nachweisbar,  so  ist  nur  die  Bezeichnung  Aplasie 
oder  Hypoplasie  am  Platze.  Diese  Frage  ist  von  erhebhcher  Bedeutung  für  das 
Verständnis  der  Selbstdifierenzierving  und  abhängigen  Uüferenzierung  des  übrigen 
Nerven-  und  Muskelsystems,  wie  man  aus  E.  NEUjViAiJifs  Schlußfolgerungen  ersehen 
mag :  Aus  der  Agenesie  der  zugehörigen  Nervenzentren  folgt  Agenesie  der  peripheren 
Nerven  und  Muskeln,  bei  gehemmter  Fortent\ncklung  einmal  angelegter  Nervenzentren 
(Anencephaüe,  Amyelie)  erfahren  Muskeln  und  ihre  Nerven  eine  gute  Ausbildung 
(s.  Arch.  f.  Entw.-Mech.,  Bd.  XIII,  1902). 
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des  Fruchtwassers  zöge  den  Tumor  heraus.  Was  einer  Verallgemeine- 
rung dieser  zugegebenen  Möglichkeit  entgegen  steht,  ist  besprochen. 
Drittens  kann  ja  allerdings  eine  Krümmung  oder  Knickung  der 
embryonalen  Achse  zu  einer  Spannung  des  Ektoblasten  und  Verhinde- 
rung des  Schlusses  fuhren,  doch  wird  eine  solche  Vorstellung  nicht 
allen  Fällen  gerecht,  v.  Recklinghausen  stellt  sich  vor,  daß  beim 
Ausbleiben  der  bilateralen  medianen  Vereinigung  Rhachischisis  und 
Myelomeningocele  entstehe  von  geringen  Graden  mit  verdoppeltem 
Dornfortsatz  bis  zu  höchsten  Graden  des  ganzen  Medullarrohrs  mit 
sämtlichen  Häuten;  beim  Ausbleiben  des  Längsw^achstums  aber  wird 
das  Rohr,  das  sich  schließt  und  verlängert,  für  den  Wirbelkanal  zu 
lang,  wodurch  Myelocystocele  entstünde.  Als  Zeugen  dieser  Störung 
des  Längswachstums  nennt  er  Kürze,  Fehlen,  Halbheit,  Keilform  der 
Wirbelkörper  und  einseitige  Bogendefekte. 

Die  Ansicht  von  der  primären  Schädigung  des  Mesoderms  ist 
nicht  haltbar,  da  sie  auf  einem  Anachronismus  beruht.  Ende  der 
2.  Woche  vereinigen  sich  die  paarigen  MeduUarwülste  zuerst  im 
mittleren  Abschnitt  des  Rohrs,  nachdem  zuvor  die  Ganglienleiste,  die 
die  spinalen  und  sympathischen  Ganglien  bildet,  sich  schon  abgeschnürt 
hat,  nachdem  auch  die  Anlagen  für  Augen-  und  Hörbläschen,  sowie 
die  Kopfganglien  gleichsam  in  Sicherheit  gebracht  sind.  In  der  3.  Woche 
legen  sich  im  etwa  5  mm  langen  menschlichen  Embryo  die  Ursegmente 
in  der  Sakralgegend  zu  beiden  Seiten  des  Medullarrohrs  an  und  mit 
ihnen  zugleich  die  Anlage  für  die  häutige  Wirbelsäule,  die  nun  Chorda 
und  Medullarrohr  umwächst,  indem  sie  Meningen  und  Wirbelbogen 
bildet,  während  die  Wirbelkörper  den  Zellen,  welche  die  Chorda  um- 
hüllen, überlassen  bleiben.  Ende  der  4.  Woche  ist  die  Chorda  um- 
wachsen, die  häutige  Anlage  der  Wirbelsäule  vollendet;  mit  Beginn 
des  2.  Monats  wachsen  sich  die  Knorpelspangen  entgegen  und  im 
4.  Monat  ist  die  Ausbildung  der  Wirbelbogen  fertig,  im  3.  Monat 
fängt  die  Verknöcherung  der  Schädelbasis  an.  Somit  geht  die  Schließung 
des  Medullarrohrs  der  Bildung  des  Blastems  für  Wirbelsäule  und 
Schädel  voraus,  so  daß  sich  dieses  Blastem  dem  Medullarrohr  an- 
passen muß  und  nicht  umgekehrt.  Man  wird  sonach  den  primären 
Ausgangspunkt  im  Medullarrohr  zu  suchen  und  die  Defekte  der 
Knochen ,  Häute  und  Muskeln  als  sekundäre  Folgen  der  Nicht- 
vereinigung  und  nicht  als  primäre  Störungen  zu  deuten  haben.  Was 
aber  vorher  schon  difTerenziert,  abgeschnürt,  gleichsam  in  Sicherheit 
gebracht  war,  wie  Augen-,  Gehörblasen  und  Ganglienleisten,  kann  sich 
unabhängig  (durch  Selbstdifferenzierung)  weiterbilden,  das  Gehirn  und 
Rückenmark  aber  (mit  Ausnahme  der  sensiblen  und  Sinnesnerven) 
bleiben  bei  offener  Medullarrinne  in  der  Entwicklung  stecken  oder 
entwickeln  sich  mangelhaft,  verkehrt  oder  bilden  sich  gar  zurück.  Es 
persistiert  die  rudimentäre  oder  umgestaltete  MeduUarplatte  als  Area 
meduUo-vasculosa,  die  nun  auch  keine  Umwachsung  durch  ein  meso- 
dermales  Blastem  erfährt,  sondern  einfach  offen  bleibt  wie  eine  Spalte 
(Rhachischisis).  Den  wichtigsten  Grund  der  Rhachischisis  und  ver- 
wandter Mißbildungen  haben  wir  in  der  mangelhaften  Entwicklung 
(Agenesie,  Aplasie)  der  MeduUarplatte  selbst  zu  suchen  und  auf  diesen 
Weg  führen  uns  auch  die  Versuche. 

Nachdem  schon  C.  Dareste,  Lereboullet,  Oellacher, 
Richter  durch  Anwendung  erhöhter  Temperatur,  Schütteln  und 
Lackieren  der  Eier,  Fol  und  Warynsky  durch  Ueberhitzung  ge- 
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legentlich  Störungen  im  Verschluß  des  MeduUarrohrs  zustande  ge- 
bracht hatten,  haben  sich  in  neuerer  Zeit  besonders  0.  Hertwig, 
Kollmann  und  Luksch  um  die  Anwendung  des  Versuchs  auf  die 
Lehre  von  den  Hirn-  und  Rückenmarksmißbildungen  verdient  gemacht. 
Auch  von  Kästner,  Gurwitsch,  0.  Schultze,  Mitrophanow, 
ScHiMKEVi^iTSCH  werden  bedeutsame  Ergebnisse  zu  verzeichnen  sein. 

Bei  seinen  bekannten,  nach  den  verschiedensten  Richtungen  hin  anregenden 
Versuchen  der  Ueberfruchtung  an  Froscheiern  infolge  der  Ueberreife  konnte 
0.  Hertwig  den  Furchungsvorgang  stören.  Zwar  gelangen  keine  Mehlfachbildungen, 
wohl  aber  bheb  der  Urmund  offen  und  wichen  zu  seinen  Seiten  die  Medullarwülste 
auseinander  (Fig.  63  u.  64).  Die  Störung  der  Furchung  äußerte  sich  in  sogenannter 
Barockfurchung  am  animalen  Pol,  d.  h.  im  Auftreten  unregelmäßiger  und  unge- 
wohnter Furchen  mit  Abgrenzung  kleiner  und  großer  Felder;  es  kann  dagegen  zu 
schaumiger  Vakuolenbildung  im  ungefurchten  Dotter  des  vegetativen  Pols,  zu 
monströsen  Eiformen  kommen.  Das  holoblastische  Ei  näherte  sich  dem  mero- 
blastischen Typus.  Das  Wichtigste  Avar  dabei  die  Störung  im  Gastrulations- 
vorgang,  indem  der  Urmund  in  ganzer  Länge  oifen  blieb,  während  normaler- 
weise schon  Medullarplatte,  Chorda  und  Ursegmente  angelegt  sein  sollten ;  oder  mdem 
bei  geringem  Grade  der  Stönuig  Kopf-  und  feumpfteil  entv^dckelt  waren,  am  Eücken 


ab  a 


d  b 
Fig.  63.  Fig.  64. 


Fig.  63.  a  Mißbildeter  Froschembryo  mit  höchstem  Grad  der  Urmundspalte, 
vom  Eücken  aus  gesehen.  Ei  eines  am  14.  März  getöteten  Froschweibchens,  am  16. 
befruchtet,  am  23.  eingelegt,  b  Mißbildeter  Froschembryo  mit  Verschluß  des  Ur- 
munds  im  vordersten  Abschnitt  des  Kopfes,  wähi'end  er  sonst  noch  m  ganzer  Aus- 
dehnung geöffnet  ist.  Der  Embryo  rührt  von  Eiern  eines  am  14.  getöteten  Weibchens 
her,  welche  am  16.  befi'uchtet  und  am  23.  abgetötet  mirde.  c  jN'Iißbildung  emes 
normal  entwickelten  Kopf-  und  vorderen  Rumpfendes,  mit  Urmimdspalte  vor  der 
Schwanzwurzel  (Weibchen  14.  getötet,  16.  befruchtet,  23.  konserviert),  d  Mißbildung 
mit  beginnender  Schwanzbildung  und  einem  Rest  der  Urmundspalte,  welche  sich 
ventralwärts  vor  der  Schwanzwurzel  findet,  von  der  Seite  gesehen.  (Weibchen  14. 
getötet,  16.  befruchtet,  23.  konserviert.)  Alle  vier  nach  O.  Hertwig.  kd  Kopfdarm- 
höhle, ur  Urmundrand,  d  Dotter,  sk  Schwanzknospe,  ar  Afterrmne,  k  Kopf,  n  Naht, 
af  Afterfalten,  h  Haftscheiben,  no  Urmund. 

Fig.  64.  a  Querschnitt  diu-ch  Embryo  von  Rana  fusca,  welcher  nach  der  Be- 
fruchtung 5  Tage  in  einer  0,6-proz.  Kochsalzlösung  gezüchtet  wurde.  Schnitt  durch 
die  vordere  Region  der  Hirnanlage  mit  Augenblasen,  s  Saum  des  Hornblattes, 
hp  Hirnplatte,  «6  Augenblase,  b  Querschnitt  durch  Embryo  von  Rana  fusca,  welcher 
nach  der  Befruchtung  in  einer  0,6-proz.  Kochsalzlösung  4  Tage  gezüchtet  Avurde. 
Schnitt  durch  die  Gegend  des  Nachlürns  und  Labyrinthbläschens,  ns  Lfrsegment, 
hb  Hörbläschen,  ch  Chorda,  h  Haftnapf.  Sonst  wie  in  a.  (Beides  nach  O.  Hertwig.) 
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aber  ein  Teil  des  Urmunds  vor  dem  Schwanzende  offen  blieb,  wobei  ein  Dotterpfropf 
fi-ei  nach  außen  zntage  trat;  oder  indem  bei  geringsten  Graden  die  Rücken gegend 
völhg  entwickelt  war,  Nervenrohr,  Chorda  und  Ursegmente  gesondert,  aber  unterhalb 
der  Sch»'anzknospe  eine  Oeffniuig  in  den  Nährdotter  führte.  Danach  unterscheidet 
Hertwig  die  totale  Urmundspalte,  die  partielle  Urmundspalte  in  der  Eückengegend 
und  die  partielle  Urmundspalte  m  der  Aftergegend.  Die  grundsätzhche  Bedeutung 
dieser  Ergebnisse  hegt  darin,  daß  sie  von  allen  bekannten  Hemmungsbildungen  viel- 
leicht die  allerfi-üheste  ist,  da  sie  eine  Folge  emes  schon  von  der  Blastula  her  ge- 
störten Gastrulationsvorgangs  darstellt.  Die  Gastrulation  bleibt  gleichsam  stehen; 
sie  hat  nicht  rechtzeitig  begonnen  und  schließt  nicht  ab.  Das  beeinflußt  natürlich 
die  Büdung  des  Urmunds  und  dadurch  den  Grundplan  des  ganzen  Körpers.  In 
diesen  grundsätzlichen  Auffassungen  von  Urmund,  Randwulst,  Umwachsungsrand, 
Primitivstrerfen  steht  Hertwig  auf  dem  Boden  der  Hisschen  Konkreszenztheorie 
mid  Raubers  Anschauungen  (siehe  II.  Teil,  S.  64 — 78). 


a  b  c 


Fig.  65.  Fig.  66. 

Fig.  65.  3  Horizontalschnitte  durch  den  Rumpf  eines  Embryos,  mit  kaum 
sichtbarer  Oefihung  am  Rücken,  dem  Rest  einer  Urmundspalte  (nach  O.  Hertwig). 
a  durch  die  gespaltene  Chorda,  b  durch  das  gespaltene  Rückenmark,  c  durch  die 
Ansmündung  der  Urmundspalte  (t)  am  Rücken,  ug  Urnierengang,  ch^  u.  cli'  Chorda 
der  hnken  und  rechten  Seite,  us  Ursegment,  ak  äußeres  Keimblatt,  t  Trichter,  ??ir  Me- 
dullarrohr,  ds  Darmstrang.  • 

Fig.  66.  a  Querschnitt  durch  das  hintere  Drittel  des  Rumpfes  eines  mißbildeten 
Froschembryos  mit  Urmundsioalte.  mp  Medullarplatte ,  mk  mittleres  Keimblatt, 
ch  Chorda,  V  Verbindungsstelle.  Auf  jeder  Seite  des  vorragenden  Dotterpfi-oj^fes 
liegt  je  eme  Chorda  und  je  eine  Hälfte  der  Medullarplatte.  b  Querschnitt  durch  das 
vordere  Drittel  des  Rumijfes  eines  mißbildeten  Froschembryos  mit  Urmundsi^alte. 
rnr  Medullarrohr,  us  Ursegment.  Im  Vergleich  zu  a  ein  weiteres  Stadium,  in  dem 
sich  jede  Hälfte  der  Medullarplatte  zu  je  einem  Rohr  geschlossen  hat,  also  künsthche 
Verdoppelung  des  Medullarrohrs.    (Beides  nach  O.  Hertwig.) 


Für  unsere  Frage  boten  die  partiellen  Urmundsj^alten  m  Rücken-  und  After- 
gegend mehr  Anhalts-  und  Vergleichspunkte  als  die  totale  Urmundspalte.  Trotz 
offenem  Urmund  und  sichtbarem  Dotter  war  doch  die  Entwicklung  weiter  fortge-- 
schritten,  eine  Anzahl  der  Ursegmente,  ein  Teil  der  Kopfregion  hatte  sich  gebildet. 
Von  symmetrischer  Ausbildung  der  beiden  Urmundränder  zu  völhgen  Asymmetrien 
mit  eüiseitiger  Organdifterenzierung  fanden  sich  alle  Uebergänge.  Oder  die  ganze 
Rückengegend  war  zum  Neurairohr  gewandelt,  in  Chorda  und  Ursegmente  gesondert, 
Augen-  und  Ohrblasen  waren  angelegt  und  an  der  Bauchseite  vor  der  Schwanz- 
wurzel ragte  aus  kiemer  Oeftnung  eine  weißhche  Dottermasse  (wie  der  Dotterpfropf 
des  RuscoNischen  Afters);  also  ist  der  hinterste  und  ventralste  Teil  des  Urmundes 
offen  geblieben.  Hertwig  bringt  diese  Formen  in  eine  Parallele  mit  den  Terata 
mesodidyma  der  Knochenfische  (des  Hechtes  [Lereboullet],  des  Salms  [Oellacher, 
Rauber]),  des  Salamanders  (Klaussner),  des  Hühnchens  (Richter),  und  der  Spma 
bifida  des  Menschen.    Bei  jenen  Mesodidymi  waren  niemals  paarige  Organe,  sondern 
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immer  unpaarige  median  liegende  verdoppelt  (Rückenmark,  Chorda,  Herz,  Darm, 
Leber),  was  an  die  paarige  Anlage  des  Herzens  bei  meroblastischen  Eiern  erinnert, 
■während  es  bei  holoblastischen  Eiern  unpaar  entsteht. 

Allerdhigs  begegnet  die  Vergleichung  des  Zustandes  des  offenen  Urmnnds  an 
diesen  künsthchen  Mißbildungen  bei  Embryonen  der  ersten  Tage  mit  menschhchen 
Zuständen  großen  Schwierigkeiten,  denn  so  frühe  Stadien  sind  bei  den  letzteren 
überhaupt  nicht  bekannt Um  so  wertvoller  sind  Studien  am  Hühnchen  durch 
Eichtee,  der  infolge  von  Schwankungen  der  Bebrütungstemperatur  unter  58  Eiern 
3  mit  Spina  bifida  und  ExencephaUe  bekam,  wobei  zwei  Rückenmarkshälften  eine 
Rmne  mit  Verschlußmembran  begrenzten  (Fig.  65  u.  66).  Die  Analogie  der  Ur- 
mimdspalte  mit  menschlicher  Spina  bifida  wird  nach  Hertwigs  Ansicht  gestützt 
durch  die  allerdings  nicht  seltenen  Befunde  von  Zweiteilung  des  Rückenmarkes 
(DiastematomyeUe,  DiplomyeUe)  bei  Spina  bifida  (v.  Recklinghausex,  Sulzee  etc.). 
Es  ist  von  verschiedenen  Seiten  betont  worden,  daß  das  keine  Mehrleistiuig  sei, 
keine  eigenthche  Verdoi^pelung,  sondern  eine  Zweiteilung,  d.  h.  daß  die  Summe  beider 
Hälften  nur  der  Masse  eines  ungeteilten  Rückenmarkes  entspräche.  Leider  weiß 
man  nichts  über  die  chordalen  Gallertkerne  in  den  Zwischenwirbelscheiben ;  es  würde 
aber  lohnen,  in  Zukunft  auf  ihr  Verhalten  zu  achten;  wären  sie  doppelt,  so  würde 
das  flu.'  eine  Dopi^elanlage  der  Chorda  sprechen.  In  der  Tat  ist  auch  v.  Recklixg- 
haxjsex  der  Ansicht,  daß  die  häufige  Verdoppelung  bei  Rhachischisis  und  Myelocele 
die  Theorie  der  Aplasie  der  Skelettachse  stütze,  wobei  die  Vereinigung  beider  Hälften 
der  Wirbelsäule  und  Medullaranlage  zum  Rohr  verhindert  worden  sei.  Nur  setzt 
V.  Recklinghatjsen  als  primären  Fehler  den  Wachsturasmangel  des  Blastoderms, 
Heetwig  dagegen  Hemmung  im  Verschluß  des  Urmundes  nach  Analogie  bei 
Ami:)hibien  und  Fischen. 

Es  ist  gegen  Heetwigs  Theorie  der  Einwand  erhoben  worden,  daß  sie  in  dieser 
Allgemeinheit  nicht  zutreflfen  könne,  weil  die  Spina  bifida  nur  eine  Mißbildung  im 
Bereich  des  MeduUarrohrs  sei  ohne  Teilung  und  Verdoppelung  der  ganzen  Körjser- 
anlage  (wie  doppeltes  Herz  und  Darm),  daß  ferner  die  Spina  bifida  nicht  immer  im 
Lumbaiteil  des  Zentralnervensystems  sitze,  der  doch  dem  früheren  Urmund  wesent- 
hch  entspreche.  Aber  dem  ersten  Einwand  kommt  eigenthch  Hertwig  zuvor  durch 
den  Hinweis  auf  die  relativ  häufige  Spaltung  der  Achsenorgane,  Wirbelspalten  und 
Rückenmarksverdoppelung,  imd  dem  zweiten  Einwand  begegnet  er  mit  seiner  Auf- 
fassung des  Urmunds,  der  während  der  Entwicklung  seine  Form,  Lage  und  Aus- 
dehnmig  ändere,  zuerst  im  Kopfbereich  der  Embryonalanlage  entstanden,  dann  in 
die  Hals-,  Brust-,  Lendengegend,  endlich  an  die  Schwanzknospe  gerückt  sei.  Älit 
der  Anzahl  der  Ursegmente  wachse  sem  Abstand  von  der  Kopfgegend.  Vom  vorderen 
Ende  an  schließe  er  sich  durch  Verwachsung  seiner  Ränder  und  seine  Gesamt- 
ausdehnung  sei  die  Verbmdung  sämtlicher  Stellen  aUmähhcher  Verschmelzung  seiner 
Ränder.  Mit  anderen  Worten:  Die  Rückenrinne  sei  die  Nahtlinie,  in  welcher  nach 
Begmn  der  Gastrulation  die  Urmundränder  von  vorn  nach  hinten  fortschreitend,  sich 
in  der  Medianebene  zusammenlegen  imd  verschmelzen;  das  Längenwachstum  des 
Körpers  geschehe  auf  Kosten  der  am  hinteren  Ende  sich  anschließenden  seithchen 
Urmundränder,  die  m  der  Medianlinie  verschmelzen.  Oder  endhch  im  Sinne  der 
Konkreszenztheorie:  Was  vrir  als  Urmund  bezeichnen,  ist  nicht  ein  und  dasselbe 
unveränderte  Organ,  sondern  verschiedene  Strecken  eines  durch  Wachstum  am 
hinteren  Ende  sich  ebenso  ergänzenden  und  erneuernden  Organs,  als  es  nach  vorn 
durch  Verwachsung  und  Diflferenzierung  aufgebraucht  wird. 

Aehnliche  Ergebnisse  vne  bei  Befruchtung  überreifer  Eier  erhielt  Hertwig  durch 
Behandlung  mit  NaCl-Lösmig  verschiedener  Konzentration,  durch  abwechsebides  Ab- 
kühlen und  Erwärmen  des  Wassers,  durch  Anstechen  des  Dotters.  Durch  Salz- 
lösungen leiden  die  passiveren  Nährmaterialien  des  vegetativen  Pols  mehr  als  die 
aktivere  protoplasmatische  Substanz  des  animalen  Pols,  daher  die  Veränderung  der 
Gastrulation  im  Sinne  der  Annäherung  an  meroblastische  Eier.  Von  grundsiltzlicher 
Bedeutung  sind  Heetwigs  Embryonen  mit  ungeschlossenem  Mittel-,  Klein-  und 


1)  Immerhin  haben  Martin  und  TouejSTETjx  emen  klafienden  Sinus  rhom- 
boideus  beim  9-mm-Embryo,  Lebedeff  beim  8-mm-Embryo  eine  ofTen  gebliebene 
Medullarrinne  gefunden,  also  Hemmung  im  Verschluß  der  Rückenfurche  beobachtet. 
Die  Bedeutung  des  Urmundes  für  menschliche  Mißbildungen  zu  beleuchten,  ist 
MarW' EDELs  Fall  geeignet.  Bei  einem  13-tägigen  Mädchen  fand  sich  eine  auffallende 
Vorragung  in  der  Kreuzbeingegend.  Die  kbnische  Diagnose  lautete  auf  congenitalen 
Prolaps  eines  retroanal  entwickelten  Darmstückes  durch  einen  abnormen  sacralen 
After.  Der  Befund  wurde  als  Persistenz  des  Urmundes  (Blastoporus)  und  des  ento- 
dermalen  Teils  des  Canalis  neurentericus  aufgefaßt.  Aber  das  Nervensystem  be- 
teihgte  sich  nicht  dabei. 
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Nachhirn  oder  ganzem  Hirn,  das  auf  dem  Stadium  der  Platte  verharrt,  wobei  primäre 
Augenblasen  und  auch  zu  beiden  Seiten  des  Nachhirns  Hörbläschen  gebildet  sind 
(vergl.  Veraguths  Fall).  Schon  hier  war  die  Basis  ausgestülpt,  nicht  eingebuchtet, 
und  war  von  Hornblatt  umrmgt.  Konstruiert  man  aus  dieser  Phase  das  Zukunfts- 
bild, indem  man  um  den  chordalen  Gallertkern  Knorpel  und  dann  Knochen  gelegt 
denkt,  um  die  Hörbläschen  das  Felsenbein,  um  die  Augenbecher  die  knöcherne 
Orbita,  um  Nase  und  Mundöffnung  Gesichtsknochen  sich  büden  läßt,  während 
Schädeldach  und  Haut  über  dem  Gehirn ,  besonders  Stirn-,  Scheitel-,  Schläfen-, 
Hinterhauptbein  fehlen  und  das  freiliegende  Hirn  sich  in  pathologischer  Weise  weiter 
entwickelt,  so  ist  es  leicht,  An  enceph  alle  undHemicephalie  daraus  abzuleiten. 
Sogar  die  Kyphose  der  Schädelbasis,  die  so  oft  gegen  die  hydrocephalische  Theorie 
ins  Feld  gefühi't  wurde,  glaubte  Hertwig  am  Froschembryo  schon  festzustellen. 
Wie  nahe  eine  solche  Konstruktion  des  Zukunftsbildes  auch  liegen  mag,  so  ist  die 
Aiiweisung  auf  diese  bloß  gedankhche  Vorstelliuig  auch  die  schwache  Seite  der 
Theorie.    Am  nächsten  kommt  Hertwigs  Ideen  die  Ansicht  Kollmanns,  daß  die 


Fig.  67.  a  Keimhaut  der 
Ente,  20  Ursegmente,  Erweite- 
rung des  Canalis  neurentericus 
und  der  MeduUarrinne  durch 
Ueberhitzung  (nach  Koll- 
mann). Metameren  nach  hin- 
ten verkümmert.  Zwischen  7. 
und  13.  Ursegment  sind  die 
Eänder  der  MeduUarrinne  ab- 
geflacht und  hypertrophisch. 
Das  Entoderm  ist  nicht  ge- 
stört. Vielleicht  wäre  daraus 
nur  eine  Spina  bifida  occulta 
lumbosacralis  geworden  (?). 
b  Keimhaut  der  Ente,  Spal- 
tung der  Primitivrinne  durch 
Ueberhitzung  (nach  Koll- 
mann). 16  Ursegmente,  Spalte 
länger  als  in  a ;  Canalis  neur- 
entericus und  Primitivrinne 
gespalten  (1  mm  lang,  ^/^  mm 
breit),  Eänder  hypertrophisch, 
Spalte  trennt  auch  das  Ento- 
derm. MeduUarrinne  abnorm  breit,  so  daß  Ursegmente  zum  Teil  in  der  Einne 
zu  Hegen  scheinen.  Medullarplatten  im  Bereich  |der  Hirnbläschen  stehen  weit  aus- 
einander. 

Spina  bifida  dem  Canalis  neurentericus  entspreche.  Wenn  auch  Urmund  (Blasto- 
porus)  luid  Canalis  neurentericus  nicht  identische  Begriffe  sind,  so  hängen  sie  doch 
innig  zusammen  und  sind  sozusagen  gleichwertige  Gebilde  der  Keimhaut;  allerdings 
ist  der  Blastoporus  der  Urmund  der  Fische  und  Amphibien,  wogegen  cler  Canalis 
neurentericus  das  verwandte  Organ  der  Sauropsiden  und  Säuger  darstellt.  Der 
Unterschied  beider  hängt  mit  der  veränderten  Gastrulation  zusammen. 

Eine  abnorme  Erweiterung  des  Canahs  neurentericus  oder  gar  Spalten  durch 
die  halbe  oder  ganze  Embiyonalanlage  in  der  MedianHnie  erzielte  Kollmann  an 
überhitzten  Hühner-  imd  Enteneiern  [39 — 41"]^)  (Fig.  67).  Die  Primitivrhine  kann 
an  der  Spaltung  teilnehmen  und  klafft  alsdann.  Auch  kann  sich  die  Spalte  nach 
rückwärts  in  den  Urmund  fortsetzen.  Kollmann  besitzt  13  solcher  Keimscheiben, 
wovon  keine  der  anderen  völhg  gleicht.  Einmal  geht  die  Spalte  nach  vorn  in  die 
MeduUarrinne,  was  teratologisch  eine  Beteihgung  von  Kopf  und  Eücken  bedeutet, 
ein  andermal  ist  die  Primitivi'inne  (2mal),  die  MeduUarrinne  (Imal)  gespalten  (der 
Canahs  neurentericiis  liegt  an  der  Grenze  zwischen  Medullär-  uncl  Primitivrhine). 
Auch  beim  Menschen  durchbohrt  der  Canahs  neurentericus  che  Keimscheibe  als 
rundes  Loch  am  kaudalen  Ende  und  bUdet  eine  Verbindung  zwischen  MeduUarrinne 
und  Darm  als  eme  Umbiegungsstelle  vom  Ektoderm  ins  Entoderm.  Eine  Ver- 
größerung des  Canahs  neurentericus  muß  nach  Kollmann  zu  Spina  bifida  fühi-en 
und  die  verschiedenen  Formen  der  letzteren  hängen  ab  von  der  Ausdehnung  der 


1)  Normale  ßrüttemperatur  33"  E. 
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Spalte  nach  vorn  und  hinten,  sowie  von  der  Tiefe  der  Spalte,  ob  bloß  die  Medullar- 
platte  oder  auch  Chorda  und  Entoderni  von  ihr  durchschnitten  werden.  Endlich 
wirkten  die  Heilversuche  der  Natur  bei  der  Ausgestaltung  mit  (also  das,  was  mau 
auch  Postgeneration,  Kegulation,  Korrekturbildung  nennen  mag). 

Kollmann  konnte  auch  einen  menschlichen  Fötus  von  34  cm  Länge  unter- 
suchen mit  Spina  bifida,  Ektopie  der  Baucheingeweide,  lumbosakraler  Lordose,  Darm- 
spalte am  Ende  des  Ileum,  Bauchblasen-Schambeinspalte,  Zwerchfellspalte,  Fehlen  der 
Milz  und  des  linken  Hodens,  des  Anus,  der  äußeren  Genitalien,  Fehlen  der  vorderen 
Bauchwand,  die  durch  eine  Membrana  reuniens  ersetzt  war,  Fehlen  der  Nabelschnur  und 
Verlauf  der  Nabelgefäße  in  der  Membrana  reuniens ;  Klumpfüße,  Verlagerung  der  Niere 
und  Nebenniere.  Öas  Nervensystem  zeigte  4  Arten  von  Mißbildungen :  Zweiteilung  des 
MeduUarrohrs  durch  Spaltung  der  MeduUarplatte,  einen  Hydrops  der  erweiterten 
Eückenmarksröhre,  Bildung  emer  Hydromeningocele  als  lumbosakraler  Duralsack  (!) 
und  ventraler  Subduralrauin  durch  die  Lordose.  Kollmann  faßt  seine  Ansicht 
dahhi  zusammen,  daß  eine  Unregelmäßigkeit  im  Verschluß  des  Canalis  neurentericus 
zur  Zweiteilung  des  ßückenmarks,  der  Wirbelsäule,  zu  Spina  bifida  verschiedenen 
Grades  fühi'e,  daß  die  Verdoppelung  des  Rückenmarks  eine  Variante  in  der  Eeihe 
der  vorderen  Rhachischisis,  und  die  einfache  Spalte  im  Rückenmark  eine  Abart  der 
Zwei-  und  Mehrteilung  sei.  Wir  werden  bei  der  Diastematomyehe  auf  die  Bedeutung 
dieses  Zusammenhangs  zurückkommen. 


Fig.  68.  Entenembryo,  weit  hinten  durch  den  Keimscheibendefekt  getroffen. 
MeduUarrohr  setzt  sich  auf  beide  Ränder  des  Defekts  fort,  rechts  als  geschlossenes 
kleines  Rohr  (M,),  an  das  sich  die  Seitenplatten  anschließen,  während  Chorda  und 
ürwirbel  fehlen. '  Links  weicht  das  Rohr  (Mj )  von  der  Norm  ab,  öffnet  sich  ventral- 
wärts,  Urwirbel  und  Chorda  vorhanden.    (Nach  Lucksch.) 


Zur  Ergänzung  sei  noch  beigefügt,  daß  mehrfach  (s.  Recklinghausen,  Mus- 
CATELLO,  Veeaguth)  die  Frage  erwogen  wurde,  ob  die  KoLLMANNsche  Theorie 
auch  auf  jene  Fälle  ausgedehnt  werden  dürfe,  wo  breite  Kommunikation  zwischen 
Darm-  und  Neurairohr  bestand.  So  sah  Muscatello  das  Darmlumen  einer  ver- 
lagerten Schlinge  direkt  in  den  Zentralkanal  übergehen,  Veraguth  2  Schlingen  des 
Dünndarms  durch  einen  Spalt  zwischen  Schädelbasis  und  oberstem  Wii'belkörioer 
schlüpfen  und  in  den  Wirbelkanal  hineinragen.  Doch  erlaubte  in  beiden  Fällen  die 
Lokalisation  des  Durchtrittes  keine  Beziehung  zum  Canalis  neurentericus,  die  nur  bei 
kaudalem  Sitz  der  Kommunikation  zuzulassen  ist.  Es  ist  gelegentlich  bei  solchen 
Durch trittspf orten  auch  an  die  RATHKEsche  Tasche  zu  denken,  wo  ein  präformierter 
Zusammenhang  zwischen  Darm-  und  Medullarrohr  in  der  Hypophysenanlage  besteht. 
Doch  kennen  wir  bis  jetzt  kein  dazu  passendes  Beispiel,  wenn  auch  die  Literatur  von 
einem  persistierenden  Hypophysenkanal  berichtet. 

LucKSCHs  Versuche  verfolgten  das  Ziel,  den  Canaüs  neurentericus  zu  beein- 
flussen, um  womöglich  eine  Myeloschisis  zu  veranlassen.  So  wurde  die  künstliche 
Verhinderimg  seines  Verschlusses  versucht,  ferner  eine  abnorme  Verbindung  zwischen 
Ekto-  und  Entoderm,  gleichsam  ein  künstUcher  Canalis  neurentericus  hervorgerufen. 
Zu  dem  Ende  wurden  Enteneier  nach  20 — 30-stündiger  Bebrütung  durch  Entfernung 
eines  Schalenstückchens  geöfihet  und  in  der  Gegend  des  noch  offenen  Canalis  neur- 
entericus verwundet,  so  daß  Ekto-  und  Entoderm  getroffen  wurden,  und  dann 
wiederum  der  Bebrütung  unterworfen.  Dieser  stark  eingreifenden  Schnittmethode 
stand  eine  Druckniethode  zur  Seite,  die  in  schonender  Weise  durch  aufgelegte  Deck- 
lasplättchen  das  hintere  Ende  der  Keimscheibe  zu  beeinflussen  suchte,  wodurch  in 
er  Tat  die  Blutinseln  und  die  Gefäßbildung,  sowie  die  seitliche  Ausbreitung  des 
Mesoderms  unterdrückt  und  eine  Verlötung  zwischen  Ekto-  und  Entoderm  erzielt 
wiu-de. 

Konnte  durch  die  erste  Methode  etwas  gewaltsam  eine  Asyntasia  medullaris  im 
Sinne  Hertwigs  und  Roux'  oder  eine  Art  von  künstlichem  Canalis  neurentericus 
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erzeugt  werden,  wobei  allerdings  die  Nichtvereiiiigung  durch  Spaltmig  ersetzt  wurde, 
so  konnte  man  durch  Druck  Organanlagen  zerstören  oder  in  ihrer  Entwicklung 
hemmen.  Der  Zerstörung  fielen  anheim  eme  ganze  Körperhälfte,  Anteile  des  Rumpfes, 
die  ganze  Anlage  des  Medullarrohrs  in  der  Querrichtung  mit  vollständiger  Trennimg 
in  vorderes  und  hinteres  Ende,  die  dorsale  Lamelle  des  bereits  geschlossenen  Medullar- 
rohrs. Der  Entwicldungshemmung  verfielen  die  Köpfe,  die  nicht  direkt  dem  Druck 
ausgesetzt,  doch  unter  dem  fortgeleiteten  Druck  der  Membrana  vitellina  standen, 
oder  auch  das  Hinterende.  Dazu  traten  Gefäßhofdefekte.  Die  besondere  Wirkiuig 
auf  das  Zentrabiervensystem  gab  sich  zu  erkennen  im  Ofienbleiben  der  ganzen 
MeduUarrinne  oder  einzelner  Stellen  derselben ;  dann  in  Anläufen  zu  Mehi'bildungen 
auf  einer  Seite  der  Medullaranlage,  Verdickung  und  Faltung,  Zellwucherung  in  den 
Zentralkanal  hinein,  was  die  Erinnerung  an  Chiams  Cholesteatom  im  Zentralkanal 
oder  Picks  Teratom  im  Eückenmark  wachrief,  ferner  in  der  Bildung  von  zwei  ge- 
schlossenen Medullarröhren,  analog  der  Diastematomyelie,  das  Ergebnis  eines  nach- 
träghchen  Eegulationsbestrebens  (Fig.  68).  Merkwürdige  Beispiele  für  Selbstdiffe- 
renzierung  gaben  die  Entwickelung  des  Gefäßhofes  ohne  gleichzeitige  Reifung  des 
Embryos,  was  man  sich  für  die  Lehre  vom  Chorioepithehom  merken  darf,  ferner 
umgekehrt  große  Gefäßhofdefekte  oline  allen  Emfluß  auf  übrige  Teile.  Eine  halbe 
Seite  entwickelte  sich  ohne  die  andere,  das  Vorderteil  bis  zur  Bildung  von  Gehirn- 
gliederung, Augen-  und  Hörbläschen  und  Extremitätenstummeln  ohne  das  Hinter- 
ende und  umgekehrt.  Die  Ursegmente  einer  Seite  entwickeb:  sich  eigenmächtig  und 
selbständig  bei  Unterdrückung  der  anderseitigen.  Durch  Regulation  schnürt  sich  ein 
bereits  gut  entwickelter  Teil  ab.  Die  Medullaranlage  läßt  sich  völlig  in  2  Hälften 
trennen,  von  denen  jede  sich  durch  regulatorische  Umformimg  zu  einem  Ganzen 
rimdet.  Durch  Druck  auf  die  Keimscheibe  in  frühen  Stadien  läßt  sich  also  eine 
Mißbildung  im  Sinne  der  Myeloschisis  (Rhachischisis)  bewerkstelligen,  die  entweder 
durch  Zerstörung  der  dorsalen  Decke  des  schon  geschlossenen  MeduUarrohi's  oder 
Hmderung  des  Schlusses  der  MeduUarwülste,  also  ein  Verharren  als  MeduUarrinne 
zustande  kommt. 

Um  einen  vollständigen  Begriff  der  umfangreichen  experimentellen  Arbeit  zu 
geben,  sei  noch  erwähnt,  daß  auch  Roux  durch  Anstechen  der  Eier  vor  der  Furchung 
oder  durch  Zerstörung  einzelner  Furchungskugeln,  Verletzungen  der  Gastrula  und 
Blastula  die  Vereinigung  der  Urmundränder  auf  Strecken  (Asyntaxia  meduUaris 
partialis))  oder  ganz  (A.  m.  totalis)  hindern  konnte,  daß  ferner  GußwiTSCH  mit 
NaCl  Gehirn  und  Urmimd,  mit  NaBr  nur  das  Gehirn,  mit  LiCl  nur  Urmimd  und 
Urdarm  hemmend  beeinflußte  und  mit  Strychnin  und  Kofiein  ähnhche  Bilder  ^ne 
Hertwig  bekam,  die  er  allerdings  mehr  als  Berstung  denn  als  Hemmung  auffaßte, 
daß  Kajestner  durch  unterbrochene  (fraktionierte)  Bebrütung  Abflachung  der  MeduUar- 
platte  im  Hinterteil  und  OefFnung  in  der  Keimscheibe  am  kranialen  und  kaiidalen 
Ende  bendrkte.  Kommt  das  Ei  aus  der  Wärme  in  die  Kälte,  so  steigt  der  Dotter 
nach  oben  und  drückt  die  Keimscheibe  an  die  Schale,  wodurch  Ekto-  mit  Entoderm 
verlötet,  was  zum  Durchbruch  führt.  0.  Schultze  verzögerte  durch  Abkühlung  den 
Schluß  des  Medullarrohrs  und  verhinderte  durch  Zwangslage  die  Bildung  der  MeduUar- 
wülste. MiTROPHANOW  hinderte  die  Ausbildung  des  Zentrahiervensystems  durch 
Lackieren  des  vorderen  Teils  des  Eies  und  höhere  Temperatur.  Schimkewitsch 
konnte  durch  Injektion  chemischer  Agentien  iji  Hühnereiern  Falten  und  Buchten 
und  Ausstülpungen  des  Medullarrohrs,  Hydrorayehe,  Ueberwachsung  der  ofienen 
MeduUarrinne  durch  umgebendes  Ektoderm^),  Vervielfältigimg  des  Lumens,  Ofien- 
bleiben und  Eversion  der  MeduUarrinne  (Exoneurula)  erzielen. 

Spina  bifida,   Rhachischisis,  Mjelocele,  Myelocysto- 
cele,  Meningocele,  Spina  bifida  occulta. 
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II.  Cyklopie,  Synopsie,  Synophthalmie,  Cyklencephalie,  Cebocephalie, 
Arhinencephalie,  Ethmocephalie  (Trigonocephalie,  Oocephalie). 

Alle  hier  genannten  Mißbildungen  haben  Beziehungen  zueinander, 
gehören  mehr  oder  weniger  zusammen,  obwohl  sie  natürlich  nicht  das 
gleiche  bedeuten.  Für  den  äußern  Anblick  ist  die  Entstellung  des 
Antlitzes  durch  die  Cyklopie  und  den  fleischigen  Rüssel  auf  der 
Stirn  unstreitig  das  Wichtigste;  ja  man  darf  auch  hier  fragen,  ob  nicht 
auch  diese  Mißbildung  die  Einbildungskraft  der  Alten  angeregt  und 
erregt  haben  könne,  denn,  so  schöpferisch  die  Phantasie  auch  sein 
mag,  aus  dem  Nichts  schafft  auch  sie  nicht.  An  dieser  Entstellung 
wirken  unter  Umständen  das  Fehlen  der  Mundspalte  (Astomie,  Mikro- 
stomie)  und  des  Unterkiefers  (Agnathie)  und  das  Zusammenrücken 
der  Ohren  (Synotie)  noch  mit.  Wendet  man  dem  Schädel  sein  Augen- 
merk zu,  so  wird  man  die  Dreiecks-  und  Eierköpfe  bemerken.  Koramt 


Fig.  69.  a  Cebocephalie,  Skizze  eines  Querdixrchschnittes  durch  em  einblasiges 
Gehirn,  Gegend  der  vorderen  basalen  GangUen.  E  Eindenschicht,  m  Markfaserschicht, 
b.G  basale  Ganglien  verschmolzen  und  mangelhaft  diflerenziert,  vas  Gefäße  der  Basis. 
(Nach  Anton.)  b  Cebocephalie,  Querschnitt  durch  die  hmteren  Abschnitte  des  etn- 
blasigen  Gehirns;  von  unten  und  hinten  roUt  sich  ein  rudimentäres  Ammonshorn 
ein.  (Xach  Anton.)  Am  rudimentäres  Ammonshorn  mit  Fornix,  th.o  verschmolzene 
Thalami  optici,  c.i  rudimentäre  Capsula  interna,  letztere  zeigt  basalwärts  eine  Ki'euzung, 
A.c  graue  Masse,  welche  wahrscheinhch  dem  Tuber  cinereum  entspricht,  vas.  basale 


man  aber  von  der  Betrachtung  der  Hirnmißbildungen  her,  so  wird  man 
in  dieser  Art  Verbildung  eines  der  merkwürdigsten  Beispiele  unvoll- 
kommener Entwicklung  des  Vorder-  und  Zwischenhirns  erkennen,  das 
sogar  durch  stufenweise  Grade  anzeigt,  daß  die  Schädlichkeit  in  ver- 
schiedener Stärke  und  zu  verschiedenen  Zeiten  eingewirkt  haben  muß. 
Wie  man  am  Auge  eine  Stufenleiter  verschiedener  Grade  der  Cyklopie 
aufstellen  kann,  je  nachdem  die  Augen  sich  genähert,  aber  in  beson- 
deren Höhlen  liegen,  die  Nase  nach  aufwärts  geschoben  wird,  be- 
ziehungsweise nicht  heruntergelassen  wurde,  oder  2  Augäpfel  in  ge- 
meinsamer Orbita  liegen,  oder  einfache  Sklera  und  Cornea  doppelte 
Iris,  Aderhaut,  Glaskörper  und  Retina  beherbergen,  und  schließlich  in 
einfachem  Bulbus  nur  noch  eine  doppelte  verschmolzene  Linse  liegt, 
bis  sich  diese  letztere  auch  nur  noch  mikroskopisch  als  doppelt 
erweist,  wie  man  Uebergänge  von  der  engen  kleinen  Nasenhöhle, 
bis  zu  ihrem  Fehlen  und  zu  spärlichen  Resten  des  Nasenbeins 
kennt,  so  kann  man  auch  verschiedene  Stufen  und  Grade  der  Ver- 
einfachung des  Vorderhirns  in  eine  Reihe  einordnen.    Die  Verbildung 


a 


b 
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des  Gehirns  drückt  sich  aus  in  Verschmelzung  der  verkümmerten  Basal- 
ganglien  und  der  Hemisphären  in  verschiedenem  Grade  (Fig.  69).  Das 
Großhirn  wird  von  einem  ungetrennten  dünnen  glatten  Sack  gebildet, 
ohne  Balken,  ohne  Längsfurche,  und  aus  dem  letzteren  Grunde  mit  trans- 
versal angeordneten  Furchen  und  Windungen.  Kleinhirn  und  Mittel- 
hirn bleiben  vom  Großhirn  unbedeckt  und  das  Kleinhirn  ist  kümmer- 
lich ent^Yickelt.  Die  Rinde  des  Großhirns  kann  dabei  schichtenweise 
gegliedert  und  mit  Ganglienzellen  versehen  sein.  Als  Nebenbefunde 
hat  man  Knickungen  im  Hinter-  und  Nachhirn,  Verlagerungen  der 
Brücke,  Vierhügel  und  Medulla  oblongata,  Diastase  und  Zweiteilungen 
der  unteren  Hirnabschnitte,  Kleinliirnhemisphären  und  Halsmark  ge- 
funden. Groß-  und  Kleinhirnbahnen  in  der  Medulla  oblongata  hingen  in 

ihrer  Ausbildung  von  den 
betreftendenHirngebieten 
ab.  Die  Sehnerven  bieten 
alle  Grade  der  Verschmel- 
zung dar. 

Fig.  70.  Durch  einen 
Frontalschnitt  eröffnete  KoiDf- 
höhle  eines  Synophthalmus 
microstomiis  (von  hinten  ge- 
sehen), a  Haut  und  subku- 
tanes Gewebe,  b  Schädeldach, 
c  Dura  mater,  d  Tentorium, 
e  Arachnoides,  /  von  der  Pia 
mater  bedeckte  Hinterfläche 
des  aus  einer  dünnwandigen 
Blase  bestehenden  Großhirns, 
g  wulstiger  Rand  der  Hirn- 
blase, A  Öubarachnoidalrauni 
hinter  der  Hirnblase,  i  Höhle 
der  Gehirnblase,  durch  den 
erweiterten  Querschlitz  mit 
dem  Subarachnoidalraum  in 
Verbindung,  k  Schnitt  durch 
den  Vierhügel,  l  Schnitt  durch 
das  KUeinhirn,  m  Atlas.  ^5  der 
nat.  Größe.  (Nach  Ziegler.) 

Von  reiner  Cyklopie  sind  noch  nicht  viele  Fälle  auf  das  Nerven- 
system gründlich  untersucht,  so  daß  das  Cyklopenhirn  noch  wenig 
bekannt  ist.  Das  liegt  zum  Teil  an  dem  Wert  derartiger  Objekte  als 
Sammlungsstücke,  zum  Teil  an  der  Neuheit  der  teratologischen  Hirn- 
forschung. 

Eine  wertvolle  Untersuchung  verdanken  wir  0.  Naegeli.  Sie  betriff't  eine  Kom- 
bination von  Cyklopie  und  Diplomyehe,  Einstülpung  des  Cervical-  und  Dorsalmarks 
in  die  Schädelhöhle,  Hypoplasie  des  Kleinhirns.  Die  Hirnoberfläche  besaß  weder 
Gyri,  Siüci  noch  Längsfurche,  besonders  die  Parietal-  und  Occipitalteile  waren 
mangelhaft,  daher  bUeb  das  Kleinhirn  unbedeckt.  OKactorius  fehlte,  Opticus,  aus 
zwei  Tractus  mit  partieller  Ka-euzung  vereinigt,  bildete  ein  unpaares  Bündel,  Brücke 
und  Hirnstiele  fehlten.  Die  Kiemhirnhälften  waren  vöUig  getrennt  (Diastase).  Große 
Sehhügel  waren  in  der  Mitte  verwachsen.  Eine  hintere  Kommissur  und  die  Gangha 
habenulae  waren  zu  erkennen;  Oblongata  und  Rückenmark  waren  median  in  zwei 
Hälften  gespalten,  letztere  mit  einander  zugekehrten  Vorderhörnern.  Zwischen 
Medulla  oblongata  und  Rückenmark  hat  sich  eine  innige  Verwachsung  emgestellt 
durch  ganz  abnorme  Faserbrücken.  Das  Doppelauge  besaß  bei  angedeuteter  Längs- 
furche zwei  getrennte  Hornhäute.  Durch  Schhngenbildimg  und  Einstülpung  des 
Cervikal-  und  Dorsalmarks  in  die  Schädelhöhle  (Fig.  71)  war  eine  Fünfbeugenbildung 


Cyklopie,  Cyklencephalie  etc. 


131 


(Monakow)  zustande  gekommen  und  zwar  drang  die  Schlinge  zwischen  den  Klein- 
himanlagen  em  und  bildete  das  Dach  des  4.  Ventrikels.  Die  starke  Entwicklung 
der  Vierhügelplatte  ermnerte  bemahe  ans  Vogelhii-n.  Sicher  zu  erkennen  waren 
Nucleus  ruber,  hinteres  Längsbündel,  Locus  coeiiüeus,  absteigende  Trigeminuswurzel, 
Kern  und  Wurzel  des  Trochlearis  und  Oculomotorius,  hintere  Kommissur,  Forels 
Haubenbiindel,  jVIeynerts  und  ViCQ  d'Azyrs  Bündel,  Taenia  thalami  und  Ganglia 
habenulae,  unsicher  wai"  die  Deutung  des  Zwischenhirns,  des  Linsenkerns,  Streifenhügels 
und  Mandelkerns.  Von  besonderer  Wichtigkeit  sind  m  Xaegelis  Fall  abnorme  eigen- 
artige Verbindungen  zwischen  beiden  Medullae  und  zwischen  MeduUa  oblongata  und 
Cervikalmark,  in  der  Schlinge  Faseraustausch  durch  bogenförmige  markreife  Fasern, 
oifenbar  ohne  Aussicht  auf  Betätigung.  Ferner  fanden  sich  m  der  mangelhaften 
Basalplatte  gekreuzte  Markfasern,  die  beim  Mangel  eigentlicher  innerer  Kapseln 
höchst  wahrschemlich  die  verlagerten  atypischen  inneren  Kapseln  vertraten.  Sie  be- 
weisen, daß  die  Achsenzylüider 
selbständig  ihren  AVeg  wählen  und 
rücksichtslos  sich  einen  Pfad 
bahnen ,  wenn  sie  den  normal 
vorgeschriebenen  nicht  finden. 
Sie  beweisen  also  eine  M'eitgehende 
Selbstdiiferenzierung  in  früh  um- 
gelagerten nervösen  Anlagen,  von 
denen  einzebie  Teile  hohen  Grad 
der  Eeife  erlangen,  unbekümmert 


Fig.  71.  a  Zentralnerven- 
system auf  dem  Stadium  der 
5  Hirnbläschen  und  der  normalen 
3  Beugen:  Kopf-,  Biiicken-  und 
Nackenbeuge.  Schematische  Dar- 
stellung der  Fünfbeugenbildung, 
pathologische  Beugungen  iV,  ivnd 
iV^.  b  Schematisehe  Darstellung 
der  Fünfbeugenbildung  und  der 
doppelten  Medullae.  c  Schema 
des  Zentralnervensystems  des 
NAEGELischen  Cyklopen,  sagit- 
tale  Ansicht.  I  Großhirnblase, 
IIC  Cerebellum  (angedeutet), 
IRm  Hauptrückenmark,  IIRm 
Nebenrückenmark  (nach  0.  Nae- 
GELI).  c 

um  die  Erreichung  ihres  Verbindungsziels.  Trotz  Unterbrechung  ihrer  Verbindung  mit 
den  Gehirnblasen  bereiten  die  Sehhügel  Ganglienzellen  und  Markfasern  und  treten 
durch  sie  in  neue  Verbindung  in  Ermangelung  des  Anschlusses  ans  Großhirn. 
Eher  werden  bei  Verlagerungen  scheinbar  widersmnige  Verbindungen  geschlossen, 
als  daß  eme  Rückbildung  eintritt.  Verbindungen  und  Grui^pierimgen  geschehen  ohne 
Rücksicht  auf  spätere  ersprießhche  Tätigkeit  (Monakow),  so  mächtig  ist  ihr  Wachs- 
tumstrieb'). Wird  das  Auswachsen  eüies  Bündels  gehindert,  so  wächst  es  nach 
anderer  Richtung.  Eher  ordnen  sich  junge  Nervenzellen  zu  wunderlichen  Gruppen, 
als  daß  sie  degenerieren,  wie  denn  ja  überhaupt  im  embryonalen  Nervengewebe 
sekundäre  Degeneration  fehlt  (vergl.  Einleitung).  Auch  das  Corpus  geniculatum  reift 
heran,  trotzdem  semen  Fasern  der  Weg  zum  Occipitallappen  versperrt  ist.  Erst  wenn 
die  reifen  Bahnen  nicht  zur  Funktion  gelangen,  entarten  sie,  denn  die  sekundäre 
Degeneration  ist  eine  Eigentümhchkeit  des  reifen  Neurons  (Monakow).  Auffallend 
ist  die  bilaterale  Ausbildung  des  Ammonshorns,  wenn  es  als  Riechzentrum  dienen 
soll,  während  Regio  olfactoria,  Bulbus  und  Tractus  olfactorius  fehlen.  Wie  die  Fasern 


1)  Man  hat  dieses  mächtige  Aussprießen  der  Nervenfasern  für  die  Auswachsungs- 
und daher  auch  für  die  Neuronentheorie  ins  Feld  gefühi-t.  Indessen  sind  namhafte 
Autoren  der  Ansicht,  daß  aus  gesetzlosen  Zuständen  („Anomalien")  Schlüsse  auf 
Entwicklungsgesetze  nicht  statthaft  seien.  Wie  weit  die  Mißbildungen  als  Grundlage 
und  Beweismateiial  verwertet  werden  dürfen,  werden  ja  die  Entwicklungsmechanik 
und  Teratologie  aUmähüch  klarer  herausarbeiten. 
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aus  den  Sehhügebi  zentralwärts  wachsen,  so  dringen  auch  von  der  Rinde  aus  Fasern 
kaudalwärts  trotz  fehlender  Hirnstiele.  Tangentialfasern  fanden  sich  nicht  in  der 
Rinde. 

Einen  anderen  Fall  von  Cyklopie  hat  in  neuerer  Zeit  Zingerle  mitgeteilt.  Der 
einfache  Ventrikel  stand  quer.  Das  Zwischenhirn  war  gut  erhalten,  größer  als  l)ei 
ArhinencephaUe.  Eine  seiclite  Mittelfurche  vertiefte  sich  zu  einem  Grübchen,  in  das 
der  Aquädukt  mündete.  Die  Zirbel  fehlte.  Zwei  Höckerchen  vertraten  die  Seh- 
hügelkerne, aber  das  Pulvinar  fehlte,  ebenso  Chiasma  und  die  Pyramiden,  letztere 
auch  in  der  Brücke  und  Medulla  oblongata.  Die  Oliven  waren  faserarm,  Strick- 
körper gut  ent\\ickelt  mit  erkennbaren  cerebello-olivaren  Fasern;  die  Kleinhirn- 
brückenarme größtenteils  marklos.  Kerne  und  Wurzehi  der  Hirnnerven  waren  gut 
■entwickelt.  Am  Mittelhirn  fehlten  die  Hirn schenkelfüße;  vorhanden  und  markhaltig 
waren  Oculomotorius,  hintere  Kommissur,  liinteres  Längsbündel ;  am  Zwischenliirn : 
ein  senkrechter  ependymbekleideter  Spalt,  der  die  Fortsetzung  des  Aquädukts  bildet, 
reicht  nach  vorn  und  ventral  gegen  das  Infundibulum.  Durch  den  abnorm  ge- 
lagerten Sehhügelstabkranz  wird  das  Zwischenhirn  in  zwei  Abschnitte,  einen  dorsalen 
Sehhügelanteil  und  eine  ventrale  Regio  subthalamica  gescliieden.  In  letzterem  werden 
Corpus  Luysii,  Corpus  geniculatum  externum,  Corpus  mamillare  mit  Fornix,  ViCQ 
D'A^YEsches  Bündel  und  Tuber  cinereum  unterschieden.  Ein  Strang  an  der  Basis 
entspricht  dem  einfachen  Nervus  opticus,  der  aus  einer  Ausstülpung  des  Zwischen- 
hirns  nach  iinten  entspringt.  Schon  mnerhalb  des  Zwischenhirns  kreuzen  sich 
Opticusfasern,  bevor  sie  ins  Corpus  geniculatum  einstrahlen,  bilden  also  ein  atypisches 
Chiasma.  Die  Gehirnrinde  enthielt  eme  gUöse  Randzone,  dann  kleine  Pyramiden- 
zellen, große  Pyramidenzellen  mit  Fortsätzen,  eine  breitere  Schicht  großer  Pyramiden- 
zellen untermischt  mit  polygonalen  und  spmdelförmigen  Zellen.  Die  bessere  Aus- 
bildung der  Rinde  erklärt  sich  aus  dem  geringen  Hydropis. 

Der  Mangel  der  Pyramiden  ist  erwähnt.  Am  Mangel  an  RmdenzeUen  konnte 
es  nicht  liegen,  daß  sich  keine  Pyramiden  gebildet  hatten.  Es  bliebe  somit  in 
künftigen  Fällen  der  Mangel  der  Pyramiden  aufzuklären.  Merkwürdig  und  Michtig 
ist,  daß  der  Sehnerv  durch  Besitz  eines  ependymbekleideten  Lumens,  das  mit  dem 
Ventrikelspalt  des  Zwischenhirns  verbunden  ist,  den  Bau  des  ursprünghchen  Augen- 
blasenstiels  bewahrt  hat  und  sich  als  eine  Ausstülpung  des  grauen  Bodens  des 
Zwischenhirns  ausweist.  Der  Verfasser  schheßt  daraus,  daß  das  GebUde  nicht  aus 
der  Verwachsung  zweier  ursprünglicher  Augenblasen  hervorgegangen ,  sondern 
aus  atypischer  Entwicklung,  aus  Hemmung  entstanden  sei,  indem  statt  zweier  nur 
eine  Augenblase  sich  gebildet  habe  (wie  Ahlfeld,  Falk  und  Huschke  angaben),  ohne 
indessen  den  andern  Modus  der  Verwachsung  zweier  Augenblasen  in  Frage  zu 
stellen,  da  in  Naegelis  Fall  deutlich  zwei  gesonderte  Tractus  aus  dem  Zwischenliirn 
entspringen  und  sich  erst  zum  einheithchen  Opticus  vereinigen.  Die  Emblasigkeit 
des  Vorderhirns  erlaubt  nach  Zingerle  keine  Rückschlüsse  auf  die  normale  Ent- 
wicklung des  sekundären  Vorderhirns,  denn  sie  ist  ebensowohl  aus  einer  unpaaren 
Anlage,  die  sich  nicht  weiter  geteilt,  als  aus  luipaariger  Ausstülpung  an  Stelle  der 
paarigen  abzuleiten.  Es  sind  also  der  Verwertl)arkeit  der  Mißbildungen  für  die 
Embryologie  Grenzen  gezogen. 

Die  Seltenheit  der  Mißbildung  rechtfertigt  eine  kurze  Wiedergabe  der  wichtigeren 
Fälle  aus  früheren  Jahren: 

Richters  Fall:  Bei  einem  19-jährigen  schwachsinnigen  und  gelähmten  männ- 
lichen Individuum  war  ein  im  vorderen  Abschnitt  einfaches  Großhirn  mit  queren 
Windungszügen  versehen  und  besaß  das  hintere  Drittel  des  Balkens.  Die  Riech- 
nerven entsjjrangen  aus  gemeinsamer  Wurzel  (selten),  die  Corpora  mamillaria  waren 
einfach,  und  die  Differenzierung  des  Zwischen-  und  Mittelhirns  war  mangelhaft. 
Sehnerven  gut  ausgebildet.  Hirnschenkel  nah  beisammen.  Schädel  lang  und  schief, 
mit  prominiefenden  Scheitelhöckern  und  mit  einer  Stirnnaht.  Sinus  longitudinaUs 
hörte  nach  vorn  an  der  großen  Fontanelle  auf,  eine  Sichel  nur  im  hinteren  Abschnitt 
vorhanden,  Arteria  corp.  callosi  fehlte. 

Schmidts  Fall:  ArhinencephaUe  mit  Lippenspalte,  einheitliches  Großhii'n,  mit 
zwei  Occipitallappen,  Fossa  Sylvii  nur  angedeutet.  OU'actorius  und  Lamina  cribrosa 
fehlen,  deutliche  Corjoora  mamillaria.  Chiasma  und  Optici  dünn,  am  hintern  Vorder- 
hirnrand eine  mediale  Furche,  Ventrikel  einfach,  Vierhügel  gut  entwickelt.  Basale 
Ganglien  angelegt. 

Seeligmanns  Fall :  7-monatiger  Knabe :  partielle  Cyklopie,  Stirn-  und  Scheitel- 
hirn in  einen  Lappen  verschmolzen,  ein  longitudinaler  Hirnspalt  erst  von  der  Mitte 
der  Konvexität  nach  hinten,  bei  einer  Länge  des  Großhirns  von  10  cm  smd  die  Hemi- 
sphären 4  cm  lang  verwachsen ;  es  fehlen  Riechnerven,  Sept.  pellucidum,  Insel  und 
Vorderhorn.  Ammonshorn  und  Fornix  sind  rudimentär.  Das  Claustrum  ist  un- 
paarig. In  der  Tiefe  des  Sulcus  longitudinaUs  verlaufen  Windungsbrücken,  worunter 
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ein  Balkenrest  liegt.  Die  Sehhügel,  Streifenhügel  und  Corp.  mamillaria  sind  median 
verwachsen.  Normal  smd  N.  optici,  Corpora  geniculata,  PedunciiH,  Mittel-  und 
Kleinhirn,  Pons  und  Med.  obl.  Verf.  legt  die  Anschauung  von  der  paarigen  Aus- 
stülpung der  Hemisphärenbläschen  (Telencephalon,  v.  Baer,  Reichert,  v.  Kupffer) 
zugrunde  und  nimmt  daher  eüie  Verschmelzung  der  medialen  Wände  beider  Hemi- 
sphären an,  wodurch  das  Sept.  pelluc,  der  vordere  Teil  des  Randbogens  und  der 
daraus  hervorgehende  Fornix,  sowie  der  frontale  Balkenabschnitt  verschwüiden 
mußten. 

Ilbergs  Fall :  6  Tage  altes  Kind.  Cyklopie  trotz  normaler  Augen ;  die  unpaare 
Oroßhirnblase  ist  ein  dünnwandiger  Sack  mit  unentwickelter  Rinde,  in  der  kleine 
Gangüenzellen  aufzufinden  sind.  Balken,  Sichel,  Corp.  manüllaria,  vordere  Kom- 
missur, Fornix,  Stabkranzpyramiden  fehlen.  An  der  Konvexität  seichte  sagittale 
Furche,  Zwischenhirn  verkümmert  zu  zwei  klemen  Höckerchen,  Seitenstränge  des 
Rückenmarks  konkav  eingezogen,  der  hintere  Seitenstrang  gelichtet  (Pyramiden- 
mangel), Schleifenkreuzung  spärüch,  die  vorderen  Vierhügel  kümmerlich,  Nebennieren 
aplastisch. 

OssiPOFFs  Fall:  8  Monate  altes  Kind,  einheitliches  Großhirn.  Lippenspalte, 
unbedeckte  Vierhügel,  Frontallappen  an  der  Unterfläche  getrennt,  meclian  durch 
drei  Windungen  verbunden  (erinnert  an  Richters  Fall),  Olfactorii  fehlen,  Balkenknie 
fehlt.  Einheithche  Ventrikel.  Thalami  verwachsen  mit  medialer  Fläche.  Hirnrinde 
mangelhaft  entwickelt. 

Balints  Fall :  Ein  Knabe  von  5  Tagen,  ohne  Fontanellen,  ohiie  NasenöflPnung 
mit  Oberlippenspalte,  Falx  fehlt,  das  Hirn  füllt  bloß  den  halben  Schädel,  Kleinhirn 
unbedeckt,  Vierhügel  kaum  bedeckt,  eigroße  Höhle  an  Stelle  des  mittleren  und  der 
Seitenventrikel,  ihre  Basis  von  flachen  Ganghen,  ihre  Wmdung  von  glatten  Hirn- 
wänden gebildet,  Rückenmark  und  MeduUa  normal,  Oliven  nah  beisammen,  Pyra- 
miden fehlen  dazwischen,  doch  etwas  Platz  dafür  ausgespart;  alle  Gehirnnerven- 
wurzeln  vorhanden,  Chiasma  ebenfalls;  Lobus  olfactorius  fehlt.  Thalami  verwachsen, 
jederseits  Gyrus  hippocampi  vorhanden.  Statt  der  Hemisjjhären  ein  einziger  Mantel 
wie  der  Kopf  eines  Pilzes.  Balken  fehlt.  Unregelmäßige  Furchung,  keine  Gliederimg 
in  Lappen;  vom  frontalen  Pol  zieht  seichte  basale  mediane  Spalte.  Gehirnmantel 
1  cm  dick,  doch  fehlt  eine  Güederung  in  Schichten,  Markfasern  selten,  Ganglienzellen 
spärlich.  Im  Rückenmark  entsprechen  den  Pyramiden  helle  Flecke.  In  Med.  obl. 
fehlt  Pyramidenkreuzung  ganz,  die  Schleifenkreuzung  vorhanden. 

Bemerkenswert  waren  tonische  Krämpfe  (Hypertonie  und  Rigidität)  der  Glied- 
maßen bei  Agenesie  der  Pyranüden,  also  bei  fehlender  cerebraler  Innervation,  w'as  an 
die  Spasmen  beim  Untergang  des  cortico-spmalen  Neurons  erinnert.  Verf.  verlegt 
die  Hemmung  der  Hirnentwicklung  in  die  3. — 4.  Woche,  da  die  Geruchslappen  schon 
zu  Beginn  der  5.  Woche  sich  anbilden.  Die  Einstülpung  der  Geruchsgrube  tritt 
später  mit  der  Mundhöhle  in  Verbindung,  deren  oberer  Teil  respiratorischer  Abschnitt 
der  Nasenhöhle  wird,  wähi'end  die  primäre  Geruchsgrube  das  eigenthche  Labyrinth 
des  Geruchsorgans  bildet.  Wenn  nun  auch  zunächst  äußeres  und  inneres  Geruchs- 
organ sich  unabhängig  voneinander  bilden,  so  treten  sie  doch  allmählich  in  Ver- 
bindung und  gegenseitige  Abhängigkeit  und  das  periphere  Organ  bleibt  zurück,  wenn 
das  Zentralorgan  ausbleibt.  Daher  erklärt  sich  der  ausschheßliche  Mangel  des  Ab- 
kömmlings der  primitiven  Gerachsgrube  bei  Arhhiencephalie.  Obgleich  Verf.  völUg 
unparteiisch  die  Wahl  offen  läßt  zwischen  dem  Verharren  einer  emheitlichen  Blase 
des  sekundären  Vorderhirns,  das  nicht  durch  eine  Sichel  geteilt  wird,  imd  dem  Ver- 
wachsen zweier  lateraler  Bläschen,  gibt  er  doch  zu  bedenken,  daß  der  einheitliche 
Thalamus  nur  durch  Konfluenz  zu  erklären  sei,  da  hier  die  Sichel  normalerweise 
niemals  eine  Scheidung  zu  vollziehen  habe. 

V.  Leonowas  Fall:  Fötus  von  49  cm  Länge,  Totgeburt.  Linke  Niere  fehlt, 
Nase  fehlt.  Hirnoberfläche  ohne  Windungen,  Furchen  wie  bei  5-monatigem  Fötus. 
Hinterhauptlappen  fehlen,  Kleinhirn  verkümmert,  asymmetrisch,  2  Augenhder  und 
dazwischen  ein  Rhomboid  mit  emem  mikrophthalmischen  Bulbus;  aber  Konfluenz 
nur  äußerhch,  innerhch  ist  jedes  Auge  getrennt  und  besitzt  eine  Linse,  Sklera,  Retina. 
Kein  Olfactorius,  einziger  Opticus. 

Am  Rückenmark  Reduktion  der  GangUenzellen  des  Vorderhorns,  Sch^vund  der 
gelatmösen  Grundsubstanz,  mangelhafte  Entwicklung  der  Hinterstrangkerne,  Mikro- 
myelie  abhängig  von  der  Mikrocephalie,  namenthch  von  mangelhafter  Entwicklung 
des  Vorderhirns.  Verkümmerung  der  unteren  Olive,  Höhlenbildung  im  Rückenmark 
(in  Beziehung  gebracht  zur  Syringomyeliej.  Heterotopie  der  grauen  und  weißen 
Substanz,  sogar  Heterotopie  der  Netzhaut  m  einem  der  Nasenhöhle  entsprechenden 
Hohlraum.  Mangelhafte  Entwicklung  des  Zwischenhirns.  Es  fehlen  Fornix,  Balken, 
vordere  Kommissur.  Linsenkern,  Streifenhügel,  Mandelkern.  Graue  und  weiße  Hetero- 
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topie  im  Lendenraark  und  der  Olive  (ventral  vom  Hypoglossuskern,  von  Hypoglossus- 
fasern  umschlossen,  in  der  Formatio  reticularis  und  im  Corpus  restiforme). 

Als  sekundäre  Cykloj^ie  hat  Veraguth  eine  Mißbildung  beschrieben,  von  der 
er  annimmt,  daß  zwar  che  Augenblasen  des  primären  Vorderhirns  sich  regelrecht 
lateral  verschoben  hätten,  die  Vorderwand  des  primären  Vorderhirns  zum  sekundären 
Vorderhirn  ausgewachsen  sei,  daß  aber  die  mediane  Falx  sich  nicht  in  das  weiter 
vorwachsende  Vorderhirnbläschen  eingesenkt  habe,  somit  die  Einstülpung  einer  Mantel- 
sjDalte  unterblieben  sei,  was  eben  zur  ungeteilten  Blase  geführt  habe.  Es  wäre  das 
eine  Hemmungsbildung  des  sekundären  Vorderhirns  und  als  sekundäre  Cyklopie 
zu  bezeichnen,  während  bei  echter  Cyklopie  eine  Hemmungsbildung  des  primären 
Vorderhirns,  zu  frühes  Verwachsen  der  Spalte  (Fente  vertico-mediane  Darestes) 
anzunehmen  sei,  ein  Unterschied,  den  er  nicht  als  bloß  graduellen,  sondern  prinzijoiellen 


Da  das  Riechhirn  immer  bei  diesen  Mißbildungen  defekt  ist,  ja 
sogar  in  den  leichtesten  Fällen  den  einzigen  makroskopisch  wahrnehm- 
baren Mangel  aufweist,  so  hat  Kundrat  dies  als  Kennzeichen  und 
als  Merkmal  herausgehoben  und  die  A  rhinencephalie  als  eine 


Fig.  72.  Cyklopie  (nach  Balint).  a  Ansicht  von  hinten  und  oben.  Eine 
ovale  Lücke  gewährt  Einblick  in  den  gemeinsamen  Ventrikel,  b  Ansicht  von  unten. 
Hinter  dem  Chiasma  tritt  die  basale  vereinigte  Ganghenmasse  stark  hervor.  Im  Be- 
reich der  Medulla  oblongata  erkennt  man  die  vorspringenden  Oliven. 

typische  Art  von  Mißbildung  aufgestellt.  Sie  vertritt  alle  Phasen  von 
der  Cyklopie  bis  zur  Norm  und  ist  auch  früher  unter  der  Bezeichnung 
Cyklocephalie  (Geoffroy  St.  Hilaire)  und  1.  Grad  der  Cyklopie 
(Cruveilhier)  richtig  erkannt  worden.  Nicht  sowohl  die  mangelhafte 
Ausbildung  des  Nasenapparates,  sondern  der  Defekt  des  betreffenden 
Anteils  des  Nervensystems  kennzeichnen  diese  Mißbildung,  denn 
letztere  kommen  ohne  erstere  vor,  nicht  umgekehrt.  Am  regel- 
mäßigsten fehlt  der  Nervus  olfactorius,  begleitet  von  Abweichungen 
des  Gehirns.  Die  Bezeichnung  Arhinencephalie  umfaßt  die  Cykl- 
encephalie  (=  Cyklopie  +  Ethmo-  und  Cebocephalie),  greift  dabei  aber 
weiter  aus,  weil  sie  Fälle  herbeizieht,  die  äußerlich  keine  Verbildung 
zeigen.  Die  Aufstellung  des  Typus  ist  so  wichtig,  weil  er  eine  ganze 
morphologische  Reihe  umfaßt  und  sogar  als  ein  hervorragendes  Bei- 
spiel einer  solchen  gelten  darf.  Diese  geradezu  vorbildliche  Stellung 
dieser  Gruppe  rechtfertigt  ein  näheres  Eingehen.  Die  Reihe  enthält 
5  Gruppen,  die  sich  zueinander  wie  verschiedene  Stufen  verhalten. 


auffaßt. 


a 


b 


Arhiuencephalie. 
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1)  Die  Ethmocephalie  {r/&fidg  Sieb)  ist  die  seltenste  Form  und  kommt  außer 
beim  Menschen  auch  beim  Lamm  und  Kalb  vor.  Von  der  ausgesprochenen  Form 
der  Cyklopie  unterscheidet  sie  sich  durch  getrennte  Orbitae  uncl  Bulbi,  doch  fehlt 
die  Nase  oder  ist  durch  einen  Rüssel  (Proboscis)  ersetzt,  dessen  penisartige  Gestalt 
in  älterer  Zeit  abenteuerliche  Deutungen  veranlaßt  hat  (vergl.  Cyklopie  und  Miß- 
bildungen des  Gesichts).  Die  Stirn  ist  schmal,  die  Stirnnaht  verwachsen,  Nasenbein 
luicl  Zwischenkiefer,  Siebbein septum  und  Müsch  elnfehlen,  Tränen-  und  Gaumenbeine 
sind  verschmolzen.  Die  Hauptsache  aber  ist  Mangel  oder  Verkümmerung  der  Riech- 
nerven und  -läppen,  allfällige  Eeste  sind  nur  durch  haarfeine,  marklose  Nerven  ver- 
treten. Der  Sehnerv  kann  sich  nach  einfachem  Ursprung  an  der  Dura  teilen.  Das 
Vorderhirn  stellt  eine  längliche  dünne  Blase  dar,  die  das  Mittelhirn  mibedeckt  läßt. 

2)  Cebocephalie  [Kqßog  Affe).  Eine  flache,  verkümmerte  Nase  sitzt  am 
richtigen  Platz.  Die  flache  Nasenwurzel  ruft  die  Aehnlichkeit  mit  den  platyrMnen 
Affen  hervor,  daher  der  Name.  Beim  Schwein  iind  Lamm  ist  die  Mißljildung  nicht 
so  selten  wie  beim  Menschen,  wie  denn  die  ganze  Gruppe  der  Cyklopen  beim  Schwein 
häufiger  vorkommt.  Schädel  und  Gesicht  sind  klein.  Ueber  die  Stirne  läuft  ein 
kielartiger  Buckel,  die  vordere  Schädelgrube  ist  eng,  das  Keübein  schmal  und  kurz, 


Fig.  73.  Arhineneephahe  mit  medianer  Lippenspalte  (nach  Kundeat).  Die 
Basalfläche  des  Hirns. 

Fig.  74.  Fall  von  Arhiuencephalie  mit  medianer  Lipi^enspalte  (nach  Kxjjstdrat). 
Das  durch  einen  Horizontalschnitt  gekappte  Dach  der  emfachen  Vorderhirnhöhle 
von  unten. 

das  Siebbein  defekt.  Die  Foramina  optica  liegen  dicht  nebenemander  in  eüiem  ge- 
meinsamen knöchernen  Loch,  nur  durch  ein  Häutchen  getrennt.  Nasenseptum  und 
Zwischenkiefer  fehlen,  Nasenbem  und  Muscheln  sind  verkümmert,  die  Oberkiefer 
verschmolzen. 

Das  Vorderhirn  ist  einfach,  entbehrt  der  Sichel,  des  Balkens,  Septum  pellucidum 
und  vorderen  Fornix  und  bildet  eine  Kappe,  die  mit  dem  Zwischenhirn  verschmilzt. 
Eme  zarte  Blase  füllt  den  fi-eien  Raum  zwischen  Vorder-,  Zwischen-  und  Mittelhirn. 
Die  Sehhügel  verschmelzen,  allenfalls  geht  eine  mediane  Furche  nach  hinten  zu 
gegen  den  Aciuädukt;  Streifenhügel  fehlen  größtenteils  oder  ganz.  Absteigende 
Fornixschenkel  gehen  ins  Ammonhorn  über.  —  Der  einheithche  Ventrikel  buchtet 
sich  nach  den  Seiten  in  die  offenen  Unterhörner  aus.  Zirbel,  Trichter,  Corpora 
mamillaria,  Lamina  perforata  anterior  fehlen  samt  den  Riechnerven ;  die  Hirnschenkel 
sind  schlecht  gegliedert.  Das  Kleinhirn  ist  mangelhaft  und  läßt  den  4.  Ventrikel 
offen.  —  Als  Nebenbefunde  sind  Mikro-  und  Anophthalmie,  Defekte  des  äußeren 
Ohrs,  des  Herzens,  Zwerchfells,  der  Kiefer,  ferner  Uterus  bicornis,'  Hydrops  der 
Schlund-Trommelhöhle  erwähnt.    Es  zeigen  sich  Uebergänge  zur  Cyklopie. 

3)  Arhiuencephalie  mit  medianer  Lippenspalte.  Das  ist  die 
häufigste  und  bestbekannte  Form,  die  auch  am  Lebenden  vorkommt  und  wegen  der 
„Hasenscharte"  dem  Arzt  zugeführt  wird.  Doch  entspricht  die  mediane,  weit  (1  cm) 
klaffende  Spalte  dem  fehlenden  Philtrum  und  fließt  mit  der  einfachen  Nasenöffiiung 
zusammen.  Die  Nase  ist  platt,  die  Augen  liegen  nah  beisammen,  der  Gaumen  ist 
meist  gespalten  und  die  Stirn  oft  kielförmig.  Es  fehlen  Zwischenkiefer,  Nasenseptum, 
horizontale  Siebbeinplatte  mit  Crista  galli  (Fig.  73  u.  74).  Die  einfache  Nasenhöhle 


Fig.  73. 


Fig.  74. 
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ist  oben  eng,  hinten  niedrig,  oft  mit  verschlossenen  Choanen  und  verschmolzenen  oberen 
Muscheln.  Wie  bei  Cebocephahe  verschmelzen  auch  die  Foramina  optica.  Das  kleine 
Stirnbein  ist  geteilt  oder  durch  Verschmelzung  der  Ossifikationszentren  einheitlich 
(Fig.  75  u.  76).  Die  Sichel  fehlt  ganz  oder  größtenteils.  Das  Vorderhirn  ist  klein 
luid  einfach;  Streifenhügel  fehlen,  die  Sehhügel  sind  verschmolzen,  die  basalen  Teile 
des  Zwischenhirns  mangelhaft  gebildet.  Eiechnerven  und  Kolben  fehlen  ganz.  Vom 
Mittelhirn  an  abwärts  kann  alles  samt  Brücke,  verlängertem  Mark,  Kleinhirn  ausge- 
bildet sein,  oder  die  Vierhügel  sind  noch  mißbildet.  Ueberhaupt  sind  innerhalb  dieser 
Gruppe  wieder  einzelne  Stufen  möglich,  z.  B.  trägt  der  hintere  Rand  der  Vorderhirn- 
kappe eine  Einkerbung  als  Andeutung  hinterer  Lappen.  Bei  fehlendem  Tractus  treten 
die  Sehnerven  direkt  aus  dem  Zwischenhirnboden.  Enge  Carotiden  versorgen  bloß  die 
Meningen. 

Als  Nebenbefunde  werden  PolydaktyUe  (an  allen  4  Gliedmaßen),  Scheidewand- 
defekte des  Herzens,  Erhaltung  des  Truncus  arteriosus  communis,  Pulraonalstenose, 
Mikrophthalmie,  Mißbildungen  des  äußeren  und  inneren  Ohrs,  Nabelbruch,  Zwerch- 
felldefekt, Spina  bifida  erwähnt.  Die  Kombination  mit  fehlendem  Zwischenkiefer, 
Nasenseptum,  Siebbeinplatte,  Riechhirn,  verkümmertem  Zwischenhirn  und  einfachem 
Vorderhirn  stempelt  auch  diese  Form  der  Medianspalte  des  Oberkiefers  zu  einer 
Mißbildung  eigener  Art.  Als  längste  Lebensdauer  sind  20  Tage  beobachtet,  doch 
schüeßt  die  Mißgestalt  des  Hirns  eine  längere^Lebenszeit  nicht  aus. 


Fig.  75.  Fig.  76. 


Fall  von  Arhinencephahe  mit  medianer  Lippenspalte  (nach  Kundrät).  Defekt 
des  Phütrum,  des  Zwischenkiefers,  des  Nasenseptums,  Mikrophthalmie,  emfaches 
Großhirn,  Defekt  der  Olfactorii,  des  Sept.  ventriculor.,  Ursprung  der  Aorta  und 
Pulmonalis  aus  dem  rechten  Ventrikel,  Polydaktylie. 

Fig.  75.  Großhirn  einfach,  von  oben,  halbkugelig,  mit  abgerundetem  Stirnkeil, 
von  hmten  eingekerbt,  wodurch  2  kurze  stumpfe  Occipitallappen  entstehen.  Win- 
dungen verlaufen  der  Länge  nach,  Furchen  nicht,  SYLVische  Spalte  fehlt. 

Fig.  76.  Basale  Fläche  mit  einer  stumpfen  Extremitas  temporalis  (Andeutung 
einer  SYLVischen  Sj^alte,  in  die  eme  am  Stirnende  querliegende,  dann  scharf  um- 
biegende, längsverlaufende  Windung  einmündet). 

4)  Arhinencephalie  mit  seitlicher  Lippen-  und  Gaumenspalte, 
oft  mit  Trigonocephalie.  Es  besteht  Synostose  beider  Stirnhälften,  sogar  Ver- 
schmelzung beider  Ossifikationspunkte  zu  einem  Höcker,  was  eine  innigere  Ver- 
einigung als  die  Synostose  bedeutet.  Dadurch  wird  die  Stirn  schmal  und  kielförmig, 
was  die  Trigonocephahe  mit  breitem  biparietalen  Durchmesser  bedingt.  Dem- 
entsprechend spitzt  sich  der  Sthnlappen  zu  und  fehlt  das  Riechhirn,  während  die 
Hinterhauptlappen  breit  ausladen.  Je  nachdem  eme  Sichel  das  Vorderhirn  in  zwei 
Teüe  trennt  oder  nicht,  werden  wieder  verschiedene  Grade  dieser  Gruppe  unter- 
schieden, auch  kann  andeutungsweise  eine  mediane  Furche  auftreten.  Der  Mangel 
des  Balkens  und  des  vorderen  Fornix,  die  Verschmelzung  der  Streifen-  und  Sehhügel, 
die  unbedeckten  Vierhügel  und  das  Kleinhirn  erinnern  an  die  stärker  ausgeprägten 
drei  ersten  Formen.  Dagegen  sind  Nasenscheidewand,  Zwischenkiefer,  Siebbeinplatte 
verkümmert,  aber  vorhanden.  Oberkiefer  und  Gaumenbeine  sind  nicht  verschmolzen, 
was  die  Lippenkiefergaumenspalte  herbeiführt.  Nach  einer  Lebensdauer  von  wenigen 
Tagen  trat  der  Tod  ein,  durch  W^olfsrachen,  und  nicht  durch  die  Mißgestalt  des  Ge- 
hirns verschuldet.  Als  Komphkationen  werden  Mikrophthalmie,  Polydaktyhe,  Auri- 
kularanhänge,  Nabelbrüche  und  Herzmißbildungen  erwähnt. 

5)  Arhinencephalie  mit  Trigonocephalie  ist  die  mildeste  Form,  wobei 
jede  Mißbildung  des  Gesichts  fehlt.  Nur  die  Schraalheit  der  kielartigen  Stirn,  durch 
frühe  Synostose  der  Stirnbeine  bedmgt,  und  Mikrophthalmie  machen  äußerlich  auf 


Cyklencephalie,  Arhinencephalie. 
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diese  Form  aufmerksam.  Ohne  Defekt  des  Nasenapparates  fehlen  die  Riechnerven 
ganz,  und  dabei  sind  wenigstens  die  basalen  Teile  des  Vorder-  und  Zwischenhirns 
verkümmert.  Eine  längere  Lebensfähigkeit  ist  nicht  ausgeschlossen,  was  natürhch 
das  physiologische  Interesse  an  dieser  Form  erhöht. 

Als  6.  Form  könnte  man  eine  solche  bezeichnen,  die  äußerlich  bloß  durch  emen 
gewissen  Grad  von  Mikrocephalie  auffiele,  aber  innerhch  Verbildungen  am  Vorder- 
hirn und  Mangel  der  Riechnerven  aufwiese,  und  als  7.  Form  wäre  etwa  der  Balken- 
mangel als  Ausdruck  der  Verschmelzungstendenz  des  Vorderhirns  zu  bezeichnen. 
Damit  wäre  dem  Balkenmangel,  wenn  auch  vielleicht  nicht  allen,  so  doch  manchen 
FäUen,  ein  Platz  in  der  morphologischen  Reihe  angewiesen. 

Das  gemeinsame  wesentliche  Merkmal  der  Mißstaltungen  ist  der 
Mangel  des  Riechlappens  (Rhinencephalon,  Huxley)  in  Anlehnung  an 
die  mit  Cyklopie  bezeichnete  Abweichung  in  der  Entwicklung  der 
Sehnerven  und  Augenblasen.  Analog  kommt  die  Verschmelzung  der 
Riechnerven  zu  einem  einzigen  vor,  doch  ist  der  totale  Defekt  häufiger 
als  die  Verschmelzung,  bei  den  Sehnerven  umgekehrt.  Zwischen 
Cyklopie  und  Arhinencephalie  sind  die  Grenzen  verwischt,  die  Ueber- 
gänge  und  Verknüpfungen  zahlreich,  was  möglicherweise  auf  genetische 
Verwandtschaft  hinweist.  Wenn  der  ganze  Geruchsapparat  (Ethmo- 
cephalie)  oder  wenigstens  die  Abkömmlinge  des  Stirnfortsatzes  (Sieb- 
beinplatte, Septum ,  Zwischenkiefer)  fehlen,  so  kann  das  nicht  mit 
TiEDEMANN  als  Folge  eines  Mangels  des  entsprechenden  Zentral- 
nervensystems aufgefaßt  werden,  weil  letzteres  verbildet  sein  kann, 
ohne  äußere  Mißstaltung,  was  ja  durchaus  unseren  neueren  An- 
sichten von  der  vom  Nervensystem  unabhängigen  Differenzierung 
peripherer  Organe  entspricht.  Vielmehr  ist  die  Abhängigkeit  der 
Riechlappen  und  Riechgruben  nur  räumlich  zu  verstehen,  da  aus  dem 
Nasenfeld  zwischen  den  Riechgruben  sich  der  Stirnfortsatz  und  aus 
diesem  Zwischenkiefer,  Septum.  Siebbeinplatte  bilden.  Die  häufige 
Verknüpfung  von  Mißstaltung  des  Seh-  uud  Geruchsorgans  erklärt 
sich  dadurch,  daß  Störungen,  die  das  Vorderhirn  zur  Zeit  des  Hervor- 
tretens der  Augenblasen  treffen,  notwendig  die  Ausbildung  des  sekun- 
dären Vorderhirns  (also  auch  des  Rhinencephalon)  hindern,  daher  der 
beständige  Mangel  des  Olfactorius  und  des  äußeren  Nasenapparates 
bei  Cyklopie.  Bei  reiner  Cyklopie  sind  Nach-,  Hinter-  und 
Mittelhirn  normal  und  die  Mißbildung  betriff"t  nur  Zwischen-  und 
Vorderhirn  und  die  zwei  ersten  Nervenpaare;  das  Vorderhirn  ist 
einfach,  ungeteilt,  das  Zwischenhirn  mangelhaft  und  beide  zusammen 
können  in  eine  hydropische  Blase  umgewandelt  sein,  und  aus  einer 
zweiten  Blase  oder  einem  konisch  rundlichen  Zapfen  (Trichter)  über 
dem  Türkensattel  entspringt  der  einfache  Opticus  oder  noch  häufiger 
ragen  in  eine  einfache  Blase  von  unten  die  verschmolzenen  Sehhügel 
hinein. 

Die  arhinencephalen  Hirnmißbildungen  bilden  eine  Stufenleiter 
zwischen  den  höchsten  cyklopischen  Mißgestaltungen  bis  zur  Norm, 
indem  sie  bei  Ethmocephalie  den  hohen  Graden  der  Cyklopie,  bei 
Cebocephalie  den  leichten  Cyklopien  gleichen,  bei  der  3.  Form  An- 
deutungen von  Teilung  des  Vorderhirns  tragen,  und  bei  der  4.  Form 
äußerlich  vollkommene  Hemisphären  vortäuschen,  während  in  der 
Tiefe  der  Längsfurche  und  am  Stirnende  Zeichen  der  Verschmelzung, 
eine  gemeinsame  Ventrikelhöhle  bei  gut  ausgeprägten  Hinter-  und 
Unterhörnern  sich  bemerkbar  machen.  Endlich  sind  die  Hemisphären 
vollständig  geteilt,  Balken,  Fornix,  Septum  ausgebildet,  nur  die  Seh- 
hügel noch  mangelhaft  und  verschmolzen.  Wie  wichtig  und  lehrreich 
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das  physiologisch-klinische  Studium  dieser  letzteren  Fälle  bei  längerer 
Lebensdauer  werden  kann,  soll  hier  nur  angedeutet  werden.  Wenn 
wir  Mißbildungen  in  eine  solche  fortlaufende  morphologische  Reihe 
einordnen  können,  so  spricht  das  von  vornherein  für  eine  Entwick- 
lungshemmung und  die  verschiedenen  Glieder  der  Kette  unterscheiden 
sich  vermutlich  in  Beziehung  auf  die  Intensität  der  hemmenden  Ur- 
sache oder  den  teratogenetischen  Terminationspunkt. 

Die  Störung  muß  für  die  Cyklopie  mit  dem  Hervortreten  der 
Augenblasen  eingesetzt  haben.  Daß  die  erste  Augenanlage  einfach 
und  erst  sekundär  doppelt  gewesen  sei  (Huschke  1832),  läßt  sich 
nicht  mehr  aufrecht  erhalten  i),  also  auch  nicht  mehr  die  darauf  ge- 
gründete Lehre  von  der  Cyklopie  als  einfachen  Hemmungsbildung. 
Die  Einfachheit  muß  also  durch  Verschmelzung  zustande  gekommen 
sein,  was  Born  durch  seine  berühmten  Versuche  unserem  Verständnis 
näher  gebracht  hat.  Dagegen  darf  nach  der  Auffassung  vom  einfachen 
Aussprossen  des  sekundären  Vorderhirns  (His,  Mihalkowics,  Koll- 
mann) und  des  Riechlappens  2),  das  einfache  Vorderhirn  bei  Cyklopie 
und  Arhinencephalie  als  ein  Fortbestehen  der  embryonalen  primären 
Kappenform  gedeutet  und  die  Entstehung  in  die  Zeit  verlegt  werden, 
da  die  Dreigliederung  in  die  Fünfgliederuug  über-  und  damit  aus 
dem  primären  Vorderhirn  das  sekundäre  hervorgeht  3).  Damit  geht 
eine  Entwicklungshemmung  des  Stammesteils  des  Fornix,  Balkens, 
Septums,  Streifenhügels  und  Riechlappens  einher,  oder  die  Basis  des 


1)  Mag  auch  der  Pigmentfleck  in  der  vorderen  Hirn  wand  bei  Amphioxus  den 
Eest  eines  Sehorgans  darstellen,  wie  einige  anzunehmen  geneigt  smd,  so  besteht 
jedenfalls  keine  Beziehung  zwischen  diesem  Rudiment  und  den  lateralen  paarigen 
Augen  der  Am  nieten  (v.  Kupffer). 

2)  Lobus  olfactorius  impar  (v.  Kitpffer)  am  vorderen  Neuroporus  des 
Amphioxus,  gleich  über  dem  Pigmentfleck. 

3)  Am  12.  Tage  ist  das  menschliche  Gehirn  in  Prosencephalon  (Vorderhmi), 
Mesencephalon  (Mittelhirn)  und  Rhombencephalon  (Rautenhirn)  geschieden ,  am 
21.  Tage  besitzt  es  primäre  Augenblasen,  die  aus  dem  Diencephalon  (Zwischenhirn) 
auswachsen  und  mit  ihm  durch  die  Augenblasenstiele  (Sehnerven)  in  Verbindung 
Heilten.  Aus  dem  Vorderhirnbläschen  (Prosencephalon)  gehen  die  Hemisphären 
hervor,  zunächst  in  Form  einer  unpaaren  halbkugeligen  Ausweitung  oder  Auftreibung, 
deren  Scheidung  in  rechte  und  linke  Hälfte  sich  beim  menschlichen  Embryo  zu  Ende 
der  4.  Woche  durch  eine  Längsfurche  vollzieht.  Der  Rest  des  Vorderhirnbläschens 
nach  Abtrennung  des  Hemisphaerium  (sekundäres  Vorderhirn,  Endhirn,  Telencephalon) 
wird  zum  Zwischenhini  (Diencephalon,  primäres  Vorderhirn). 

Ueber  die  erste  Entstehung  des  sekundären  Vorderhirns  sind  die  Ansichten 
geteilt.  Wähi-end  v.  Baer  die  Bildung  des  von  ihm  so  genannten  Vorderhirns, 
d.  h.  der  die  Hemisphären  des  Großliirns  der  Amnioten  Uefernden  Doppelblase  nicht 
von  einem  weiteren  Vorwachsen  des  Hirnrohi-s  abhängig  sem  läßt,  sondern  die 
Doppelbildung  aus  der  dorsalen  Teilung  der  Wand  des  primären  vorderen  Hirn- 
bläschens (Prosencephalon)  herleitet,  vertrat  Mihalkowics  eine  andere  Auffassung. 
Er  ließ  das  primäre  vordere  Hirnbläschen  im  ganzen  rostralwärts  zu  einem  neuen 
unpaarigen  Abschnitt  auswachsen  und  bezeichnete  dieses  als  sekundäres  Vorderhirn. 
Das  i^rimäre  vordere  Bläschen,  aus  welchem  der  neue  vordere  Abschnitt  hervor- 
wachsen sollte,  wurde  dann  als  primäres  Vorderhirn  benannt.  Erst  an  dem  neu- 
entstehenden sekundären  Vorderhirn  trete  nach  M.  die  Düferenzierung  in  emen 
medianen  Teil  und  die  paarigen  Blasen  ein.  Meine  späteren  Untersuchungen  (1893) 
haben  ergeben,  daß  diese  Auffassung  nicht  zutreffend  ist,  daß  vielmelu-  die  ursprüng- 
liche Vorderwand  des  dreighedrigen  Hirns  sich  als  solche  erhält  und  auch  am  ent- 
wickelten Hirn  die  Lamma  terminaUs  (vordere  Schlußplatte)  abgibt.  Diese  vordere 
Wand  des  Archencephalon  (bezw.  Prosencephalon)  ist  die  bleibende  mediane  Vorder- 
wand des  Hirns.  In  diesem  Punkt  bleibt  V.  Baers  Darstellung  zu  Recht  bestehen, 
(v.  Kupffer,  Die  Morphologie  des  Zentralnervensystems  in  Heetwigs  Handbuch 
der  vergleichenden  und  experimentellen  Entwicklungslehre  der  Wii'beltiere,  1906.) 
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Zwischenhirns  verschmilzt  gar  zu  einer  soliden  Masse  ohne  Trichter 
und  verliert  sich  in  den  ungeteilten  Hirnstiel. 

Auch  hier  wie  bei  den  Spaltbildungeu  erleidet  das  Hirn  doppelte 
Einflüsse,  einmal  die  Schädlichkeit,  die  die  Mißbildung  hervorrief  und 
dann  einen  möglicherweise  entzündlichen  Hydrops,  der  die  blasigen 
Auftreibungen  verursacht.  Durch  Variation  dieser  beiden  Momente 
erklärt  sich  das  wechselnde  Verhältnis  zwischen  äußeren  und  Hirn- 
mißbildungen. Dieses  Verhältnis  wird  gleichmäßiger,  wenn  man  die 
hydropischen  Zutaten  abzieht.  So  wird  die  Decke  des  Zwischenhirns, 
die  schon  normalerweise  bloß  Epithelschicht  der  Aderhautgeflechte  zu 
bilden  hat,  zur  Blase  ausgedehnt,  die  den  freigebliebenen  Raum  des 
Schädels  einnimmt  und  vom  hinteren  Rand  der  Vorderhirnkappe  bis 
zum  Kleinhirnzelt  reicht  und  so  das  Mittelhirn  überlagert,  nach  hinten 
die  Ventrikelhöhle  abschließt.  Daß  die  Blasenwand  der  Zwischenhirn- 
decke  entspricht,  beweisen  ihre  Anheftungspunkte  (Randbogen,  Taenia 
thalami,  hintere  Kommissur).  Auch  das  Vorderhirn  kann  in  eine 
Blase  verwandelt  werden,  wenn  der  Hydrops  früh  genug  eintrat. 

Die  Mißbildung  des  Gehirns  steht  im  geraden  Verhältnis  zum 
Grade  der  Verschmelzung  der  Augen,  zur  Verkleinerung  des  Schädels, 
auch  des  Gesichtsschädels.  Verschmälerung  und  Verkürzung  der  Stirn 
und  Basis  trifft  man  am  stärksten  bei  Cyklocephahe,  geringer  bei 
Cyklopie,  am  geringsten  bei  Arhinencephalie.  Es  fällt  auf,  daß  die 
Trigonocephalie  am  stärksten  ausgesprochen  ist,  nicht,  wie  man  ver- 
mutet, bei  hochgradiger  Synostose  und  Verschmelzung  der  Ossi- 
fikationspunkte  des  Stirnbeins,  sondern  bei  den  niederen  Graden  der 
Arhinencephalie;  sie  kann  also  nicht  allein  oder  wesentlich  in  der 
Synostose  begründet  sein  und  kommt  bei  ganz  normalen  Kindern  vor. 
Auch  hier  hängt  viel  vom  sekundären  Hydrops  ab,  der  das  Zustande- 
kommen der  Trigonocephalie  verhütet,  indem  er  die  Synostose  hemmt 
oder  nach  der  Verschmelzung  noch  die  Ausbildung  der  Trigonocephalie 
hindert. 

Die  Hemisphärenwand  kann  offenbar  primär  mangelhaft  ent- 
wickelt und  sekundär  durch  den  Hydrops  geschädigt  sein ,  und  je 
nach  den  Graden  dieser  beiden  Wirkungen  findet  man  Hypoplasie 
der  Rinde,  Makro-  und  Mikrogyrie,  Gliose,  Heterotopie,  auch  einen 
Bau  ähnlich  der  Substantia  cerebro-vasculosa,  die  sogar  durch  Spalten 
des  Schädeldachs  austreten  kann,  wodurch  alle  möglichen  Kombi- 
nationen von  Cyklopie  mit  Encephalocele  und  Anencephalie  zustande 
kommen.  Als  leise  Andeutung  an  Anencephalie  wird  ein  tonsur- 
ähnlicher Defekt  am  Scheitel  mit  Schorf  oder  eingekerbtem  Hautrand 
mit  blutreichem  Gewebe  auf  dem  Fleck  erwähnt  und  daraus  die  Ver- 
wandtschaft der  Arhinencephalie  als  des  geringen  Grades  mit  der  An- 
encephalie als  hohem  Grad  derselben  Reihe  von  Mißbildungen  abgeleitet. 
Auch  mit  Mikrocephalie  sind  Beziehungen  vorhanden;  ja  man  darf 
•wohl  sagen,  daß  die  Arhinencephalie  eine  der  möglichen  Formen  der 
Mikrencephalie  darstelle.  Jedenfalls  sind  in  Zukunft  Fälle  mit  soge- 
nannter Mikrencephalie  mit  Defekt  des  Olfactorius  und  Mißbildung 
im  Vorderhirn  hierher  zu  rechnen. 

Daß  auch  die  Cyklopie  und  Arhinencephalie  einer  emseitigen  lokalen  Erklärung 
widerstreben,  zeigt  die  reiche  Auswahl  ihrer  Nebenbefunde,  die  ins  Gebiet  der  Äliß- 
bildungen  fallen.  So  hat  man  Synotie,  Agnathie,  Cyklotie,  Aurikularanhänge,  Mikro- 
stomie,  Hypoplasie  imd  Diastase  des  Kleinhirns,  DiastematomyeUe,  Knickung  und 
Schlingenbildung  des  Eückenmarks,  Spina  bifida,  Septumdefek'te  des  Herzens,  Ver- 
bildung  der  großen  Gefäße,  Nabelbruch,  Zwerchfelldefekt  und  Polydaktyüe  beobachtet. 
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Entstehung  der  Cyklopie  und  Arhinencephalie. 

Da  es  Dareste  wiederholt  gelungen  ist,  Cyklopie  durch  toxische, 
thermische  und  mechanische  Beeinflussung  des  Eies  zu  erzeugen, 
mit  derselben  Methode,  nach  der  auch  Anencephalie  und  Spina  bifida 
gewonnen  wurden,  so  hat  er  auch  den  Druck  der  zu  engen  Kopfkappe 
des  Amnion  für  die  Erklärung  in  Anspruch  genommen.  Bei  den 
nahen  Beziehungen  der  Arhinencephalie  zur  Cyklopie,  bezw.  des 
Rhinencephalon  zu  den  primären  Augenblasen,  ist  es  wohl  verständ- 
lich, daß  ein  Druck  von  außen  beide  zugleich  trilft.  Man  kann  es 
auch  verstehen,  daß  Cyklopie  entsteht,  wenn  der  Druck  zur  Zeit  der 
Ausbildung  der  primären  Augenblasen  wirkt,  daß  aber  Arhinencephalie 
entsteht,  wenn  er  später,  nachdem  die  Augenblasen  hervorgetreten, 
zur  Wirkung  kommt.  Man  könnte  sich  also  auch  so  ausdrücken,  daß 
sich  Cyklopie  und  Arhinencephalie  nach  ihrer  Entstehung  wesentlich 
in  Ansehung  des  teratogenetischen  Terminationspunktes  unterscheiden. 
Eine  primäre  Aplasie,  Mangel  an  Bildungsmaterial  ist  nicht  wohl  an- 
zunehmen, da  vom  Vorhandensein  der  Abkömmlinge  des  Stirnfort- 
satzes bis  zu  deren  völligem  Mangel  alle  Abstufungen  vorkommen, 
was  mehr  für  Unterdrückung  als  für  primären  Mangel  spricht.  Sogar 
innerhalb  der  Gruppe  der  Arhinencephalie  rechtfertigt  sich  vielleicht 
die  Auffassung,  daß  bei  Ethmocephalie  der  Druck  am  stärksten  und 
frühesten  wirkte,  bei  Cebocephalie  später,  bei  der  3.  Form  von  kürzerer 
Dauer,  und  daß  so  die  Formen  mit  dem  Grad  und  der  Dauer  des 
Druckes  allmählich  an  Schwere  abnehmen,  bis  schließlich  ein  kurz 
wirkender  Druck  nur  auf  das  zarte  und  relativ  große  Hirn  seine 
Wirkung  übte  und  so  das  Vorderhirn  zum  Einfachbleiben,  die  Trichter- 
gegend zur  Verkümmerung  und  Verschmelzung  veranlaßte.  Bestätigt 
sich  die  embryologische  Grundlage,  daß  sich  die  primären  Augenblasen 
nie  einheitlich,  sondern  von  vornherein  doppelt  anlegen,  das  sekundäre 
Vorderhirn  aber  einheitlich  (was  nicht  unbestritten  ist),  so  hätten 
wir  hier  ein  höchst  und  grundsätzlich  wichtiges  Beispiel  von  zwie- 
facher Wirkung  eines  und  desselben  schädigenden  Moments,  also  hier 
möglicherweise  des  Kopfkappendrucks,  der  die  beiden  Augenblasen 
zur  Verschmelzung  gezwungen  (Cyklops),  das  einzige  Vorderhirn  aber 
an  der  Trennung  verhindert  hätte  (Arhinencephalie,  Cyklencephalie). 

Cyklopie,  Cyklencephalie,  Arhinencephalie  etc. 
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III.  Mang-el  des  Balkens. 

Da  der  Balken  bei  Mikrocephalie,  Cyklopie  und  Arhinencephalie 
häufig  fehlt,  so  fragt  es  sich,  ob  diesem  Defekt  eine  selbständige  Be- 
deutung zukommt  und  ob  sich  daher  eine  besondere  Betrachtung 
rechtfertigt.  Doch  ist  es  sicher,  daß  diese  Mißstaltun g  oft  am  meisten 
in  die  Augen  fiel,  wohl  auch  die  größte  Veränderung  darstellte,  so 
daß  sie  zum  Ausgangspunkt  der  Untersuchung  genommen  wurde.  So 
erklärt  es  sich,  daß  unter  diesem  Titel  ein  besonderer  Zweig  unserer 
teratologischen  Literatur  entstanden  ist,  der  sich  auch  am  besten  im 
Zusammenhang  würdigen  läßt.  Bis  zum  Jahre  1896  waren  ungefähr 
30  Fälle,  von  da  bis  1901  3  weitere  beschrieben  worden,  aber  nur 
16  Fälle  von  totalem  Balkenmangel  sind  anerkannt  [Probst]^). 

Die  Bedeutung  des  Balkens  wächst  mit  der  Ansicht,  daß  höhere 
psychische  Leistungen  nur  durch  einheitliches  Zusammenwirken  beider 
Hirnhälften  möglich  seien,  und  in  der  Tat  läßt  sich  zwischen  der 
geistigen  Stufe  einer  Tierklasse  und  der  Ausbildung  des  Balkens  ein 
gewisser  Zusammenhang  feststellen,  wie  sich  denn  auch  ein  deutlicher 
Parallelismus  zwischen  phylogenetischer  und  ontogenetischer  Entwick- 
lung ergibt.  Der  Balken  gewinnt  besonders  beim  Menschen  an  Wert 
dadurch,  daß,  entgegen  der  älteren  Annahme,  er  sei  eine  Kommissur 
zur  Verknüpfung  gleichsinniger  Rindenpunkte,  neuerdings  mehr  die 
Auffassung  sich  Bahn  bricht,  daß  er  daneben  auch  ein  System  von 
Assoziationsfasern  zur  Verbindung  ungleichmäßiger  Stellen  der  beiden 
Hirnhälften  beherberge,  wenn  das  vielleicht  auch  eine  spätere  und 
spezifisch  menschliche  Erwerbung  sein  mag,  da  sich  zwar  nach  Er- 
weichung des  Balkens  keine  ausschließlich  symmetrische  Degeneration 
einstellt,  aber  durch  den  Versuch  am  Tierhirn  eine  Bestätigung  der 
Ansicht  noch  nicht  gelang'^). 

Jedem  kongenitalen  Defekt  des  Großhirns,  besonders  dem  doppel- 
seitigen, folgt  Schwund  der  Balkenfasern ;  beim  totalen  Defekt  einer 
Hemisphäre  fehlt  der  Balken  ganz,  was  Gudden  experimentell  nach- 
gewiesen hat.  Bei  früh  erworbener  Zerstörung  einzelner  Hirnlappen 
schwinden  die  zugehörigen  Balkenfasern,  bei  Hydrocephalus  congenitus 
geht  der  Schwund  bis  zur  Erhaltung  nur  spärlicher  Reste  von  Fasern 
in  Knie  oder  Wulst,  wobei  sich  Rückbildung  mit  Wachstumsstörung 


1)  Banchi  hat  bis  1904  61  Fälle  gesammelt. 

2)  Fälle  von  Balkenmangel  bei  Geistesgesunden  sind  von  Eichlek,  Nobiling, 
MoLiNVEENi  mitgeteilt. 
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verbindet.  Daneben  gibt  es  aber  eine  echte  Agenesie,  der  Balken 
legt  sich  gar  nicht  an  oder  ist  durch  Ependym,  Stützgewebe  und  Pia 
ersetzt,  trotzdem  daß  keine  Großhirndefekte  oder  Hydrocephalie  vor- 
handen sind.  Allerdings  ist  die  Agenesie  meist  verknüpft  mit  Hypo- 
plasie der  Windungen,  mit  Makro-  oder  Mikrogyrie,  Gliose,  Heterotopie, 
Porencephalie ,  Spaltbildungen.  Bei  längerem  extrauterinen  Leben 
treten  sekundäre  Veränderungen  und  Wachstumsstörungen  dazu,  die 
das  Bild  des  inneren  Baues  verwirren.  Auf  solche  Störungen  des 
inneren  Baues  des  Großhirns  bei  Balkenmangel  haben  besonders  Forel 
und  Onufrowicz  aufmerksam  gemacht.  Aber  noch  immer  sind  die 
genau  untersuchten  Fälle  spärlich  und  beziehen  sich  größtenteils  auf 
Mischformen  (Hydrocephalus  congenitus,  Porencephalie)  oder  partiellen 
Mangel  nur  des  vorderen  oder  hinteren  Teils,  oder  endlich  jene  zur 
Cyklopie  gehörenden  Kombinationen  mit  Defekt  der  Sichel  und  mit 
transversalen  Windungsbrücken  von  einer  Hirnhälfte  zur  andern,  bei 
unvollständiger  Längsfurchung.  Auch  Kombinationen  mit  fehlendem 
Septum  pellucidum,  Fornix,  Pyramiden  sind  bekannt. 


Fig.  77.  Fig.  78. 

Fig.  77.  Balken  maiigel  im  Großhirn  (nach  Anton).  Mediale  Seite  der  rechten 
Hemisphäre,  s.olf  Sulcus  olfactorius ,  tr.o  Ti-act.  olfact. ,  ch.n.o  Chiasma  n.  optici, 
u  Uncus  hippocampi,  N.L  Nervus  Lancisii,  g.f  Gyrus  fornicatus,  s.p  Eudiment  des 
Sept.  iielluc,  g  Begmn  des  Gyrus  fornicatus,  cm  Commissura  media,  /  horizontaler 
Fornixzug,  Fornixschenkel  vom  Ammonshorn,  f.d  Fascia  dentata,  s.p.o  Sulc.  parieto- 
occipitahs,  f.c  Fissura  calcarina,  Zungenwindung  (mit  sekund.  Längsfurchung), 
s.t^  vierte  Schläfenfurche,  s.c.m  Sulc.  calloso-marginaUs,  c  Cuneus,  prc  Praecuneus. 

Fig.  78.  Balkenmangel  im  Großhirn  (nach  Anton).  Querdurchschiiitt  durch 
die  linke  Hemisphäre  in  der  Scheitelgegend,  i  Inselwindungen,  g.f  Gyrus  fornicatus 
(rudimentär),  /  horizontaler  Fornixteil  vereint  mit  Fasern  vom  Nervus  Lancisii, 
Th  Thalamus  opt.,  c.str  Corpus  striat.,  ic  Capsula  interna,  /,  II,  III  die  3  Güeder 
des  Linsenkerns,  1.8  Linsenkernschlinge,  c.l  Corpus  lenticulare  (LuYS),  S.n  Substantia 
nigra  (Soemmeringü),  s.r  Eegion  der  Schleife,  3I.b  Teil  vom  MEYNEETschen  Bündel, 
p.p  äußerer  markhaltiger  Teil  des  Hirnschenkelfußes,  m  Mandelkern. 

Bei  reinem  Balkenmangel  sind  die  Windungen  in  der  Längsfurche 
verändert,  entweder  auffallend  breit  oder  mikrogyrisch  und  atypisch, 
oft  auch  radiär  um  den  Balkendefekt  angeordnet,  was  an  die  strahlige 
Aufstellung  der  Windungen  um  porencephalische  Löcher  erinnert.  Der 
Einfluß  des  Balkens  auf  die  Gestaltung  der  Windungen  ist  unver- 
kennbar. Die  Weite  der  Ventrikel  ist  entweder  eine  Folge  des 
primären  Hydrocephalus,  der  den  Balken  zerstört  hat  oder  hängt 
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mit  der  Agenesie  des  Balkens  zusammen  und  der  Hydrocephalus  ist 
sekundär  „ex  vacuo"  entstanden. 

Infolge  des  Balkenraangels  heben  sich  sagittale  Bündel,  die  sonst 
von  Balkenfasern  durchflochten  werden,  stärker  hervor,  so  z.  B.  die 
Sehstrahlung,  das  untere  Längsbündel,  das  oft  makroskopisch  als  ge- 
schlossenes Bündel  sich  verfolgen  läßt.  Die  Balkentapete  ist  vor- 
handen, aber  schmächtiger  als  sonst.  Das  fronto-occipitale  Bündel 
(Forel-Onufrowicz)  liegt  frei  zutage  und  läßt  sich  in  die  Mark- 
bekleidung des  Hinter-  und  Unterhorns  hinein  verfolgen.  Mit  dem 
Balken  zugleich  fehlen  öfter  Commissura  anterior,  Lyra,  Nervi  Lancisi. 
Doch  wird  andererseits  wieder  angegeben,  daß  gerade  die  Striae 
Lancisi  mit  den  anderen  sagittalen  Bündeln,  wie  Fascic.  cinguli  und 
frontooccipitalis  stärker  hervortreten,  gleichsam  unverhüllt  durch 
Balkenfasern.  Durch  den  Ausfall  der  Balkenstrahlung  werden  andere 
Leitungssysteme  übersichtlicher  und  durchsichtiger,  die  Marksubstanz 
der  Hemisphären  wird  schmäler,  der  Ventrikel  erweitert  und  die 
Ventrikelwand  wird  ausschließlich  von  Projektionssystemen  gebildet. 


Fig.  79.  Fig.  80. 


Fig.  79.  Balkenmangel,  Mikrogyrie,  Meningocele  cerebralis,  Cheilognathopalato- 
schisis  (nach  Anton).  14-tägiger  Baiabe.  Mediale  Fläche  der  rechten  Hemisphäre. 
I,  II,  III  etc.  Eadiärfurchen,  /  Fornix,  l.t  Lamina  terminalis,  n.c  Nucleus  caudatiis, 
Th.o  Thalamus  opticus,  st.c  Stria  cornea,  s.n  Subst.  nigra,  f.d  Fascia  dentata,  p.o 
Fissura  parieto-occipitalis,  f.c  Fissura  calcarina. 

Fig.  80.  Balkenmangel  (nach  Anton)  zu  Fig.  79.  Frontaler  Durchschnitt 
durch  die  hinterste  Scheitelgegend  der  linken  Großhirnhemisphäre,  n.c  Nucl.  cau- 
datus,  Th.o  Thal,  opticus,  ff.r  Formation  des  hinteren  Längsbündels,  l.sch  Linsenkern- 
schlinge,  s.n  Substantia  nigra,  p.c  Pedunculus  cerebri,  m.k  Mandelkern,  l  Linsenkern- 
massen,  g  Gitterschichte  des  Sehhügels,  f.a  Bündel  zwischen  dem  Nucleus  caudatus 
und  Mandelkern,  f.d  Eindenpartie,  welche  nach  hinten  in  die  Fascia  dent.  übergeht, 
/  Markbündel,  das  zum  hinteren  Fornixschenkel  wird. 


Es  seien  hier  chronologisch  einige  Bemerkungen  über  die  wichtigsten  Fälle 
eingefügt : 

Langdon  H.  Down:  Geistig  unreifes  Individuum  von  40  Jahren,  kann  weder 
rechnen  noch  schreiben,  schwachsinniger  Gesichtsausdruck,  Balken  fast  völhg  defekt. 
Unter  150  Idiotenhirnen  ist  der  Befund  zweimal  erhoben. 

Sandeb,:  Kretin,  reiche  Gyri  des  Stirnlappens,  Kleinhirn  unbedeckt,  Gyrus 
fornicatus  normal,  ebenso  übrige  Windungen  der  medialen  Fläche.  Nur  partieller 
Balkenmangel,  der  Balken  ist  ß'/,  cm  lang  (normal  7 — 9,  Ernst),  Dicke  des  Knies 
cm,  Splenium  '/^  cm.    Es  fehlt  der  Forceps.    Die  Verkümmerungen  beziehen 
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sich  sämtlich  auf  mangelhafte  Ausbildung  des  hinteren  Abschnitts  und  die  Größe 
des  Balkens  steht  im  geraden  Verhältnis  zur  Ausbildung  der  Hinterlappen.  Mit 
Verkünxmerung  der  Hmterlappen  bleibt  der  Balken  kurz  und  dünn.  Sander 
sammelt  aus  der  Literatur  10  Fälle  mit  größerem  oder  gar  totalem  Balkenmangel 
mit  verhältnismäßig  leidhcher  Intelligenz  oder  nur  geringer  Geistesschwäche. 

Nobiling:  59-jähr.  Eisenbahnarbeiter,  niemals  cerebrale  Störungen,  Gehirn- 
befund  zufällig,  Tod  an  Magenkrebs,  Balken  mangelhaft  entwickelt. 

Huppert:  Epileptischer  Idiot.  Es  fehlt  der  ganze  Balken  und  der  Fornix, 
Septum  pellucid.,  die  übrigen  Kommissuren  sind  vorhanden,  die  Seitenventrikel  er- 
weitert. Vielleicht  war  die  Büdung  des  Balkens  angebahnt,  aber  durch  Hydrops 
verhindert. 

Knox:  40-jähr.  5  Idiot,  keine  Motilitätsstörung,  Gehirn  36^/,  Unzen.  Balken 
als  dünner  Strang,  vorderer  Teil  kaum  angedeutet,  hinterer  etwa  '/lo  2oll  dick,  Ver- 
fasser konnte  aus  der  Literatur  schon  (1875)  14  Fälle  sammeln  (meist  bei  Idiotie, 
Imbecillität,  MelanchoUe).  Der  vorwiegende  Defekt  des  vorderen  Teüs  widerspricht 
Sanders  Erklärung  (s.  o.). 

Anton:  14-täg.  Kind:  Spaltung  der  Oberhppe,  des  Kiefers,  Gaumens;  Menmgo- 
cele,  Defekt  des  Balkens.  Nervi  Lancisi  vorhanden.  Massenhaft  kleine  Gyri  und 
Sulci;  graue  Substanz  überwiegt  relativ  die  weiße. 

Oniifrowicz  :  27-jähr.  ^  balkenloses  Mikrocephalenhirn.  Es  fehlen  Lobus  und 
Tractus  olfactorius.  Als  gemeinsame  Merkmale  bei  Balkenmangel  werden  aufgestellt : 
Fehlen  der  Lyra,  des  Gyrus  fornicatus,  Sulcus  calloso-marginalis  (mit  Ausnahme  des 
hinteren  Astes);  Fornix  und  Septum  pellucid.  sind  nicht  miteinander  verwachsen; 
Erweiterung  der  Ventrikel  (besonders  der  Hmterhörner).  Nervi  Lancisi  erhalten. 
Keine  Atrophie  der  Balken tapete ;  Balkenforceps  fehlt.  Mächtiges  Assoziationsbündel 
wird  deutlich  zwischen  Stirn-  und  Htnterhauptlappen  (Burdachs  Fase,  arcuatus 
oder  longitudinalis  sup.).  Man  muß  unterscheiden  zwischen  Ageuesie  und  sekun- 
därer Atrophie  der  Balken  (doch  die  letzteren  sind  keine  reinen  Fälle).  lieber  das 
fronto-occipitale  Bündel  und  seine  Deutung  vergleiche  Mikrocephalie. 

Hochhaus:  S'/j-jähr.  geistig  zurückgebüebener  Knabe,  konnte  weder  sitzen 
noch  stehen,  noch  sprechen.  Hirngewicht  1350  g  (Hypertrophie!).  Nur  em  Balken- 
knie als  Membran  ohne  Nervenfasern  vorhanden.  Es  fehlen:  Lyra,  Commissura 
anterior  und  media.  Nervi  Lancisi,  Sulcus  caUoso-marginahs,  Gyrus  fornicatus.  Er- 
halten sind  Fornix  und  Fimbrien.  Zahlreiche  vertikale  und  radiäre  Furchen  ziehen 
gegen  den  Eingang  des  Seitenventrikels.  Viele  Windungen.  Das  fronto-occipitale 
Bündel  (vergl.  Onufrowicz)  isoliert,  ging  in  die  Faserung  der  Tapete  über.  Kein 
Hydrocephalus,  doch  weite  Ventrikel,  reine  Agenesie  des  Balkens  (Uebergang  zur 
partiellen). 

Zingerle:  37, -jähr.  Knabe  mit  halbseitigem  angeborenen  Balkenmangel  und 
halbseitigem  Hydrocephalus.  Balken  wahrscheinhch  ursprüngKch  angelegt  und  durch 
Hydrocephalus  zerstört  (als  ebenfalls  hydrocephalisch  entstanden  werden  die  Fälle 
von  Knox,  Huppert,  Anton,  H.  Virchow  gedeutet).  Infolge  Balkenmangels  be- 
hält die  Bogenfurche  ihre  Eingform,  weil  sie  erst  durch  den  Balken  in  die  Länge 
gestreckt  wird  (Anton).  Der  radiäre  Windungstypus  um  den  Balken  erklärt  sich 
so,  daß  die  fötalen  Radiärfurchen  in  ihrer  urspriuiglichen  Anlage  erhalten  bleiben, 
was  sich  normalerweise  an  der  Fiss.  calcarina  und  parieto-occipitalis  ausprägt.  Durch 
den  Balkenmangel  tritt  ein  langes  Verbindungssystem  zwischen  Stirn-,  Scheitel-  und 
Hinterlappen  (fronto-occipitales  Assoziationsbündel  [Onufrowicz]  =  Fase,  sub- 
callosus  [Muratoff])  und  zwischen  Schläfen-  und  Stirnhirn  (F.  fronto-temporalis) 
hervor.  Die  Markbekleidung  der  Ventrikel  ist  trotz  Balkenmangels  vorhanden,  und 
zwar  ist  sie  am  Hinterhorn  die  Fortsetzung  des  fronto-occipitalen  Bündels,  im 
Schläfenlappen  die  des  fronto-temporalen.  Also  ist  die  innerste  Markumhüllung  des 
Ventrikels  nicht  emheitlich  zusammengesetzt  und  im  lateralen  Forceps  und  Tapetum 
sind  neben  Balkenfasern  noch  die  langen  Assoziatioiisfasern  derselben  Hemisphäre 
vertreten,  die  Hinterhaupt-  und  Schläfenlappen  mit  Stirnlappen  verbinden.  Das 
Cingulum  gibt  einen  Teil  seiner  Fasern  zur  medialen  Wand  des  Hinterhorns  ab. 
Die  langen  Assoziationsbündel  sind  Bestandteile  eines  zusammenhängenden  medialen 
Assoziationsstratums,  zu  welchem  auch  das  Cingulum  gehört.  Kürzere  Assoziations- 
systeme im  lateralen  Marklager  bilden  äußere  Assoziationslager,  dessen  einzelne  Züge 
schwer  abzugrenzen  smd.  Ein  Zug  des  basalen  Vorderhirn bündels  verläuft  durch 
den  vorderen  Schenkel  der  Capsula  interna  zu  den  Ganglien  des  Zwischenhirns. 

Durch  den  Balken  gehen  auch  Verbindungen  der  verschiedenen  Sinnessphären 
direkt,  z.  B.  der  Sehsphäre  der  einen  Hemisphäre  mit  der  Hörsphäre  der  anderen, 
woraus  hervorgeht,  daß  die  Verarbeitung  der  Smneseindrücke  nicht  in  gesonderten 
Assoziationszentren  geschehen  müsse  (Flechsig).  Das  fronto-occipitale  Assoziations- 
bimdel  vermittelt  wahrscheinhch  Eeize  aus  der  Sehsphäre  auch  motorischen  Zentren 
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des  Scheitel-  und  Stirnlappens  (Verknüpfung  von  Gesichtswahrnehmungen  und  Be- 
wegungsvorstellungen). Daß  die  innere  Kapsel  bei  Balkenmangel  unversehrt  bleibt, 
spricht  gegen  Hamiltons  Ansicht  von  der  Fortsetzung  der  inneren  Kapsel  in  den 
Balken  hinein. 

Der  Fall  von  Zingerle  ist  mit  seinen  Ergebnissen  etwas  eingehender  berichtet, 
weil  er  zeigt,  welche  reiche  Ausbeute  das  Studium  der  Mißbildungen  für  Fragen  des 
Faserverlaufs  verheißt. 

Peobst:  15  Jahre  alte  Idiotin,  Gehirngewicht  1030  g,  genaueste  Untersuchung 
auf  mikroskopischen  Serien  schnitten,  und  zwar  die  linke  Hemisphäre  auf  Frontal-, 
die  rechte  auf  Horizontalschnitten.  Der  Balken  fehlt  vollständig.  Dafür  tritt  scharf 
ein  Balkenlängsbündel  hervor,  das  ähnhch  wie  der  Fornix  und  mit  ihm  verläuft, 
das  Dach  des  Ventrikels  und  im  Hinter-  und  Unterhorn  fast  ausschließlich  das 
Tapetum  bildet,  und  die  mediale  Hemisphärenfläche,  die  oberen  und  lateralen  Teile 
der  ersten  Stirnwindung,  beide  Zentralwindungen,  das  Parazentral-  und  das  obere 
Scheitelläppchen,  die  HmterhauiJtwindungen,  den  Lobulus  fusiformis  und  linguaUs 
verbindet,  also  meist  aus  sagittalen  Assoziationsbahnen  von  stellenweise  beträchtlicher 
Markmasse  besteht.  Ein  Stirnhirn-Hinterhauptbündel  aus  lauter  langen  Fasern  im 
Sinne  des  FoREL-ÖNUFROWiczschen  Fronto-occiintalbündels  wird  von  P.  angezweifelt, 
da  sein  Balkenlängsbündel  durchaus  nicht  aus  lauter  langen  Fasern  bestand.  Während 
Forel-Onufrowicz  ihr  sagittales  Bündel  mit  Burdachs  Bogenbündel  (Fascic. 
arcuatus  oder  F.  longitudinalis  sup.)  identifizieren,  hält  Disjerine  beide  scharf  aus- 
einander und  P.  folgt  ihm  darin.  Freilich  läßt  sich  das  Bogenbündel  der  Autoren 
mikroskopisch  nicht  sicher  nachweisen,  auch  im  balkenlosen  Hirn  nicht  einmal,  wo 
es  sich  doch  deutlicher  ausprägen  sollte.  Die  Ergebnisse  der  alten  Abfaserungs- 
methode  halten  eben  vielfach  den  neueren  Methoden  der  Untersuchung  von  Serien 
nicht  stand. 

Die  Zwmge  ist  dem  Balkenlängsbündel  eng  angelagert,  geht  aber  nirgends  in 
dasselbe  auf  oder  vereinigt  sich  mit  ihm.  Am  balkenlosen  Gehirn  ist  die  Zwinge 
viel  faserreicher  als  normal  und  nimmt  einen  größeren  Bezirk  ein.  Ihre  Fasern 
bilden  das  lange  Assoziationsbündel  des  Rhinencephalon,  als  ein  sagittal  verlaufendes 
Bogenbündel  an  der  Innenfläche  der  Hemisphären,  welches  zum  Teil  die  Markmasse 
des  Gyrus  fornicatus  ausmacht.  In  ihrem  Verlauf  erhält  und  gibt  die  Zwinge  Fasern 
zur  medialen  Partie  der  linken  Stirnwmdung,  Lobulus  paracentralis,  Praecuneus, 
Cuneus,  Lobulus  lingualis  und  fusiformis,  Temporalpol.  Bezüghch  der  Frage,  welclies 
die  normale  Anordnung  des  Balkenlängsbündels  sei,  schließt  sich  P.  der  Ansicht  von 
Sachs  und  Marchand  an,  daß  der  Balkenmangel  eigentUch  nicht  auf  einer  Agenesie, 
sondern  auf  einer  Umlagerung  oder  Umformung  (Heterotopie)  beruhe.  Statt  quer  zu 
verlaufen  und  beide  Hemisphären  zu  verbinden,  sollen  die  Fasern  in  derselben  Hemi- 
sphäre von  hinten  nach  vorn  ziehen  und  auf  diese  Weise  sagittale  Bündel  bilden.  P. 
pflichtet  dieser  Ansicht  bei.  Allerdings  hat  das  Balkenlängsbündel  viel  Gemeinsames 
mit  der  Anordnung  des  normalen  Balkens  und  bildet  um  Vorder-  und  Hinterhorn 
eine  Ausstrahlung,  doch  kommt  das  Balkenlängsbündel  im  normalen  Gehirn  nicht 
vor.  Das  Zuströmen  von  Fasern  aus  der  ersten  Stirnwindung,  den  Zentralvvindungen 
zum  Balkenlängsbündel  geschieht  ähnlich  wie  beim  Balken,  nur  gehen  diese  Fasern 
statt  wie  normal  m  den  Querbalken  nun  in  das  Balkenlängsbündel  em. 

Nachdem  der  Fornix  im  Corpus  mamiUare  entsprungen,  im  Zwischenhirn  sich 
nach  vorwärts  gewandt  hat,  geht  er  an  der  vorderen  Kommissur  Beziehungen  zum 
Balkenlängsbündel  ein,  indem  er  sich  an  dessen  ventrale  Seite  heftet  und  zwischen 
beiden  ein  Faseraustaiisch  statthat. 

Das  hintere  untere  Längsbündel,  nach  den  einen  ein  Assoziationssystem 
zwischen  Hinterhaupt-  und  Schläfenlappen,  nach  andern  ein  Stabkranzbündel,  oder 
eine  Sehhügelstrahlung  aus  Sehhügelrindenfasern  mit  Ursprungszellen  im  Thalamus, 
und  Rindensehhügelfasern  mit  Ursprungszellen  im  Hinterhauptlappen,  dieses  Bündel 
bildet  im  balkenlosen  Gehirn  kerne  Besonderheiten  dar. 

Pröbsts  Fall  zeichnet  sich  noch  aus  durch  ausgedehnte  Mikro-  und  Makro- 
gyrie,  in  nahen  Beziehungen  zu  Heterotopien.  die  sich  besonders  in  der  Ventrikel- 
wand des  Vorder-,  Hinter-  und  Unterhorns,  also  der  Erzeugnisse  des  Vorderhim- 
bläschens  häufen.  Wenn  die  Balkenfasern  zu  Pyramidenzellen  gehören,  als  deren 
Collateralen  sie  gegen  die  Medianlinie  wachsen,  so  wäre  es  nicht  unverständhch,  daß 
bei  Störungen  hi  der  Anlage  und  Verteilung  der  Rinde,  die  auch  der  Mikrogyrie  und 
Heterotopie  zugrunde  hegen,  auch  die  Balkenfaserung  ausbhebe  oder  falsche  Bahnen 
ebischlüge. 

Arndt  und  Sklarek:  Fast  völKger  Balken mangel  bei  15-jähr.  Mädchen. 
Die  Querfaserung  des  Balkens  fehlt  fast  ganz  bis  auf  ein  schmales  Faserbündel  von 
1  mm  Breite  imd  Dicke,  welches  an  Stelle  des  Balkenknies  beide  Hemisphären  ver- 
bindet.   Ein  „Balkenlängsbündel"  durchzieht  das  Gehirn  vom  Stirn-  bis  Hinter- 
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hautlappen  und  bildet  das  Tapetum  des  Hinter-  und  Unterhorns.  Während  seines 
Verlaufs  treten  aus  ihm  Fasern  zu  verschiedenen  Hirnwindungen.  Das  vorhandene 
Eudiment  der  Balkenquerfaserung  geht  jederseits  in  die  ventrale  Kante  des  Balken- 
längsbündels über  und  verhert  sich  in  dessen  Masse.  Fornixschenkel  und  -säulen 
stehen  jederseits  in  Verbindung  mit  der  ventralen  Kante  des  Balkenlängsbündels. 
Vordere  Kommissur  fehlt,  doch  ihre  rückwärts  verlaufenden  Schenkel  sind  jederseits 
bis  in  den  Schläfenlappen  zu  verfolgen. 

Der  Ursprung  der  Balkenagenesie  ist  nicht  völlig  klar,  vielleicht 
ist  er  nicht  einheitlich.  Es  mögen  intrauterine  oder  kongenitale 
Traumen,  Keimvergiftung  auch  hierbei  Bedeutung  haben.  Manche 
Fälle  gehören  zur  Cyklopie  und  sind  weitere  Folgen  des  Mangels 
einer  Sichel  und  der  Längsfurchung  des  Gehirns.  Ob  dabei  Balken- 
fasern sich  dennoch  bilden,  nur  eine  andere  Wachstumsrichtung  ein- 
schlagen (Sachs),  ist  noch  strittig.  Da  die  Balkenentwicklung  in  die 
Zeit  des  4.-8.  Monats  fällt,  muß  die  Störung,  die  zu  Balkenmangel 
führt,  vor  diese  Zeit,  also  etwa  in  oder  vor  den  3.  Monat  gesetzt 
werden,  die  cyklopischen  Fälle  (s.  oben)  in  die  allererste  Fötalzeit. 
Bei  totaler  Cyklopie  fehlen  Falx  und  Balken  immer. 

Für  das  Verständnis  der  Agenesie  des  Balkens  (Fig.  81)  ist  eine 
kurze  Betrachtung  der  Stammes-  und  Keimesgeschichte  desselben 
förderlich,  weil  aus  ihnen  eine  gewisse  Selbständigkeit  dieses  Gebildes 
hervorgeht.  Gegenüber  der  Meinung,  daß  die  aplacentaren  Säugetiere 
noch  keinen  Balken  besäßen  und  daß  erst  die  Fledermäuse  damit  den 
Anfang  machten,  können  wir  nach  Flow^er  beim  Ameisenigel  (Kloaken- 
tier) (Fig.  81,  1)  und  bei  Phascolomys  (Beuteltier)  (Fig.  81,  2)  über 
der  vorderen  Kommissur  Ansätze  und  Spuren  eines  besonderen  Balkens 
feststellen.  Die  Stellung  des  Balkens  als  Mantelkommissur  gibt  sich 
in  der  engen  Verknüpfung  seines  Wachstums  mit  der  Ausbildung  des 
Mantels  zu  erkennen.  Das  Gehirn  des  Igels  (Fig.  81,  3)  und  des 
Kaninchens  (Fig.  81,  4)  zeigen  schon  unzweideutig  die  Balkengestalt. 
Er  wächst  mit  Ausdehnung  des  Pallium  nach  hinten  und  bleibt  an 
seinem  hinteren  Ende  mit  der  ihm  folgenden  Lamina  terminalis  in 
Zusammenhang  (letztere  ist  ebenfalls  schwarz  gezeichnet).  Mit  dem 
Auswachsen  nach  hinten  nimmt  der  Balken  eine  schräge  Richtung  an. 
Erst  bei  Carnivoren,  Ungulaten  und  Primaten  tritt  er  in  die  horizon- 
tale Stellung  ein  (Fig.  81,  5),  worin  sich  eine  merkwürdige  Ueberein- 
stimmung  mit  der  ontogenetischen  Entwicklung  ergibt.  Was  den 
Beginn  der  keimesgeschichtlichen  Entwicklung  anlangt,  so  ist  nicht 
ganz  sicher,  ob  der  Balken  gleich  als  Ganzes  angelegt  sei,  und  dann 
aus  sich  heraus  (per  intussusceptionem)  besonders  nach  hinten  wachse, 
oder  ob  dies  Wachstum  mehr  appositionell  geschehe.  Marchand  er- 
kennt die  erste  Anlage  in  einer  rundlichen  Anschwellung  am  oberen 
Ende  der  Schlußplatte  (Lamina  terminalis)  genau  vor  dem  Foramen 
Monroi,  und  zwar  im  4.  Fötalmonat  (Fig.  81,  I),  und  zwar  wären  schon 
Knie  (Genu)  und  Schnabel  (Rostrum)  nach  vorn,  ein  Wulst  (Splenium) 
nach  hinten  vorhanden.  Ein  Zusammenhang  der  ersten  Balkenanlage 
mit  der  Schlußplatte  wird  von  His  nicht  zugegeben,  die  Balken- 
strahlung soll  das  erste  Produkt  der  Rindenpyramidenzellen  darstellen. 
Sind  also  die  Ansichten  über  den  Ort  und  Umfang  der  ersten  Balken- 
anlage geteilt,  so  erfreut  sich  doch  die  Tatsache  des  Längswachstums 
oder  der  Streckung  des  Balkens  allgemeiner  Zustimmung.  Mit  der 
Streckung  erfolgt  im  5.  Monat  jene  Erhebung  des  hinteren  Endes, 
die  sich  an  gewisse  Tierformen  anlehnt  (Fig.  81,  II).  Ende  des 
5.  Monats  hat  er  schon  eine  Länge  von  10  mm  und  die  Fascia  dentata 


Balkenmangel. 


147 


geht  aus  dem  äußeren,  der  Fornix  aus  dem  inneren  Randbogen  hervor. 
Während  des  6.  Monats  streckt  sich  der  Balken  von  14—20  mm,  vom 
7. — 8.  Monat  bis  34  mm  unter  horizontaler  Einstellung  im  Einklang 
mit  höheren  Säugetieren  (Fig.  81,  III).  Für  die  formale  Genese  ist 
es  verständlich,  daß  ein  einigermaßen  selbständiges  Gebilde,  das  sich 
zugleich  in  ausgesetzter  Lage  befindet,  durch  frühwirkende  mechanische 
Momente  in  seinem  Keim  unterdrückt  werden  kann,  während  natürlich 
eine  nachträgliche  Zerstörung  eines  bereits  angelegten  Gebildes  durch 
hydrocephalischen  Druck  für  manche  Fälle  ebenfalls  verständlich  ist. 


Fig.  81.  Ontogenetische  und  phylogenetische  Entwickhing  des  Baltens.  I.'im 
4.  Fötalmonat,  II.  mi  5.  Fötalmonat,  III.  Ende  des  5.  Monats  (nach  Marchand). 
1.  Echidna  hystris,  2.  Phasocolomys,  3.  Ermaceus,  4.  Lepus  cuniculus,  5.  Cynocephalus 
(nach  Gegenbaur). 

Nach  Abschluß  des  vorstehenden  Manuskripts  ist  eine  große  Arbeit  von  Mar- 
CHAND  erschienen,  worüber  dieser  Nachtrag  berichten  soll. 

Das  Problem  der  normalen  Balkenentwicklung  gliedert  sich  nach 
Eetzius  in  3  Fragen:  1.  Entspricht  die  zuerst  angelegte  Partie  dem  ganzen 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen,  III,  2.  11 
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Balken?  2.  Wo  entsteht  der  Balken  zuerst?  3.  Wie  bildet  sich  das  Septum 
lucidum?  Davon  sind  1  und  3  noch  unklar  und  vielumstritten,  während  über 
den  Ort  und  die  Zeit  der  ersten  Balkenanlage  die  neueren  Untersuchungen  Mar- 
CHANDs  frühere  Vorstellungen  im  ganzen  bestätigen.    Die  Balken  Strahlung  tritt  im 

3.  Monat  als  heller  Streifen  vor  dem  Foramen  Monroi  im  Zusammenhang  mit  der 
öchlußplatte  auf  und  ist  im  4.  Monat  kein  parallelfaseriges  Bündel,  sondern  strahlt 
fächerförmig  nach  der  Peripherie  aus.  Zwar  konnte  Banchi  bis  zum  Jahre  1904 
nicht  weniger  als  61  Fälle  von  Balkenmangel  aufzählen,  doch  sind  dabei  die  ver- 
schiedenartigsten Formen  vereinigt.  Auszuschließen  sind  von  den  Fällen  reinen 
Balkenmangels  die  sekundären  Balkendefekte  infolge  von  Hydrocephalie  und  die  bei 
Bildung  des  emfachen  ungeteilten  Großhirns  (^CyklocephaHe).  Die  reinen  Fälle 
scheiden  sich  wieder  in  totalen  Balkenmangel,  wooei  die  Balkenanlage  überhaupt  aus- 
geblieben, und  m  partiellen  Balkenmangel,  wobei  die  Entwicklung  auf  früher  Stufe 
zum  Stillstand  gekommen  ist.  Diese  Fälle  gehen  ohne  scharfe  Grenze  über  in  solche 
mit  unvollkommener  Balkenbildung  und  abnormer  Kürze  des  Balkens. 

Die  Folgezustände  des  Balkenmangels  geben  sich  kund  in  Windungs- 
anomalien, wie  z.  B.  im  Fehlen  des  Gyrus  fornicatus,  in  radiärer  Anordnung 
der  Furchen  und  Windungen  der  medialen  Fläche.  Bei  hohen  Graden  des 
Balkenraangels  zerfällt  der  Hirnmantel  in  mehrere  keilförmige,  durch  tiefe  Ein- 
schnitte getrennte  Lappen,  deren  Uebereinstimmung  mit  dem  fötalen  Hirn  des 

4.  Monats  allerdings  an  Gewicht  verloren  hat,  seitdem  Hochstettee  die  fötalen 
Eadialfurchen  als  kadaveröse  Veränderungen  gedeutet  hat.  Immerhin  könnten  den 
letzteren  Unterschiede  der  Festigkeit  und  Nachgiebigkeit  des  Mantels  zugrunde  liegen. 

EndUch  wird  infolge  des  Balkenmangels  die  obere  Mantelkante  nach  innen 
um-  und  eingerollt.  Eine  eingehende  Besprechung  widmet  Marchand  jener  sonder- 
baren Fasermasse,  die  an  Stelle  des  normalen  Balkenkörpers  auftritt  und  die 
eine  so  verschiedenartige  Deutung  erfahren  hat.  In  übersichtlicher  Weise  kann  man 
die  Ansichten  verschiedener  Forscher  folgendermaßen  zusammenstellen : 

I.  Das  Längsbündel  ist  ein  normaler  Faserzug,  der  nur  infolge  des  Balken- 
mangels deutlicher  hervortritt. 

a)  Es  entspricht  dem  Fasciculus  longitudinalis  Burdachs:  fronto-occi- 
pitales  Assoziationsbündel  (Onufrowicz,  Kaufmann,  Hochhaus). 

b)  Es  ist  identisch  mit  dem  retikuherten  Stabkranzfeld  von  Sachs  (cortico-kau- 
dales  Bündel  von  Obersteiner  und  Redlich)  =  Fascic.  fronto-occipitalis 
(Dejerine). 

c)  Es  ist  identisch  mit  dem  Fase,  nuclei  caudati,  dem  Assoziationsfaserzug  des 
subependymären  Grau  (Fascic.  longitudinalis  (Anton-Zingerle). 

d)  Es  geht  aus  der  Septixmformation  hervor  (Bruce). 

e)  Es  entsteht  durch  stärkere  Entwicklung  normaler  Assoziationsfaserzüge,  und 
zwar  aus  fronto-parieto-occipitalen  Bündeln,  einem  parieto-frontalen  und  einem  dem 
Fornix  longus  entsprechenden.  Alle  diese  drei  bilden  zusammen  das  mediale 
Längsbündel  (Banchi). 

II.  Das  Längs bündel  besteht  ganz  oder  teilweise  aus  Balkenfasern,  die 
statt  von  einer  Seite  zur  andern  in  sagittaler  Richtung  verlaufen  und  so  ein  Asso- 
ziationssystem darstellen  (SACHSsche  Hypothese,  Mingazzini,  Probst,  Arndt  und 
Sklarek).  Auch  Marchand  entscheidet  sich  für  diese  Ansicht.  Ihr  haben  auch 
Schroeder,  Roemer,  Obersteiner  und  Redlich,  H.  Vogt  beigepflichtet  und  in 
ihrem  Sinne  nannte  es  Probst  em  ,, Balkenlängsbündel". 

Ist  das  Längsbündel  als  Balkenformation  aufzufassen,  so  entspricht  es 
doch  nicht  etwa  einer  Balkenhälfte.  vSein  lateraler  LTmfang  grenzt  sich  scharf  von 
der  umgebenden  Marksubstanz  ab.  Es  fehlt,  abgesehen  vom  Uebertritt  der  Fasern 
nach  der  anderen  Hemisjjhäre  hinüber,  die  charakteristische  Balkenstrahlung  nach 
der  Konvexität.  Es  fehlt  der  ganze  bogenförmige  Verlauf  der  Hauptmasse  um  den 
Seiten  Ventrikel,  wie  er  beim  Fötus  von  5  Monaten  schon  nachweisbar  ist.  Die  Auf- 
fassung des  Balkenlängsbündels  hängt  natürüch  auch  von  der  Deutung  des  normalen 
Ursprungs  und  Verlaufs  der  Balkenfasern  ab,  ob  sie  von  Pyramiden zellen  der  Rinde 
ausgehen,  nach  symmetrischen  Stelleii  der  anderen  Seite  (Kommissurfasern)  oder 
nach  verschiedenen  Teilen  der  gegenüberliegenden  Hemisphäre  (Assoziationsfasern 
zwischen  beiden  Hälften)  oder  ob  sie,  wie  Ramon  y  Cajal  meint.  Kollateralen  von 
Assoziations-  und  von  Stabkranzfasern  sind,  die  in  symmetrischen  Rindengebieten 
enden. 

Das  Balkenlängsbündel  setzt  sich  aus  mehreren  Bestandteilen  zusammen,  die 
teilweise  dem  normalen  Balken  entsprechen.  Ein  Teil  geht  aus  Fasern  vom  Hinter- 
haupt- und  Schläfenlappen  hervor,  die,  statt  Mnüberzutreten,  die  sagittale  Richtung 
beibehalten  und  weiter  vorn  aus  dem  Bündel  heraustreten,  um  sich  zur  Rinde  der 
medialen  Fläche  des  Scheitel-  und  Stirnlappens  zu  begeben  (occipito-frontale  Bündel 
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von  Banchi).  Ein  zweiter  Teil  ist  der  Fornix  longus  mit  Fasern  aus  Ganglienzellen 
der  Stria  Lancisi  und  Fasciola  cinerea  und  aus  dem  Cingulum.  Die  LA^fCisischen 
Streifen  sind  kleine  Bündel  am  dorsomedialen  Umfang  des  Längsbündels  und 
werden  weiter  hinten  durch  Taenia  tecta  ersetzt.  Fasern  vom  Gynis  fornicatus 
treten  in  das  Längsbündel  em  (auch  von  Probst,  Arndt  und  Sklaeek,  Bancke 
beobachtet). 

Das  Cingulum  liegt  normalerweise  dorsal  vom  Balken,  bei  Balkenmangel  aber 
medial  neben  dem  Längsbündel,  aber  getrennt.  Aus  dem  Längsbündel  treten  Fasern 
auch  in  den  Fornix  über ;  der  Anteil  des  Fornix  longus  am  Längsbündel  ist  besonders 
von  Banchi  hervorgehoben.  Der  Hauptteil  des  Längsbündels  stellt  ein  Assoziations- 
system zwischen  Stirn-  und  Hinterhauptlappen,  Scheitel-  und  Stirnlappen,  wohl 
auch  Scheitel-  und  Hinterhauptlappen  dar.  Em  Hauptteil  des  Tapetum  gehört 
normalerweise  dem  Balken  an  und  trägt  bei  Balkenmangel  zur  Büdung  des  Längs- 
bündels bei  (während  Banchi  das  ganze  Tapetum  laterale  dem  fronto-occipitalen 
Bündel  Dejerines  zurechnet). 

In  den  FäUen  partiellen  Balkenmangels  entspricht  der  rudimentäre  Balken 
einerseits  dem  primitiven  Balken  des  4-monatigen  Gehirns,  andererseits  hat  er  Be- 
ziehungen zum  Längsbündel,  woraus  wieder  eine  Zusammengehörigkeit  von  Balken 
und  Längsbündel  hervorgeht  (Arndt  und  Sklarek).  Seine  Fasern  bilden  kein 
geschlossenes  rundes  Bündel,  sondern  eine  fächerförmige  Ausbreitung.  Sie  biegen 
nicht  um  den  Ventrikel,  um  die  Einde  der  Konvexität  zu  erreichen,  sondern  strahlen 
schlingenförmig  in  die  unteren  medialen  Windungen  (Gyrus  fornicatus)  eia. 

Der  Fornix  ist  normal,  das  Septum  pellucidum  fehlt  und  mit  ihm  die 
verlängerte  Schlußplatte,  die  Verdickung  der  vorderen  Schlußplatte  ist  aus- 
geblieben oder  zurückgebildet.  Das  Balkenrudiment  entspricht  dem  Verhalten  beim 
4-monatigen  Gehirn.  Während  der  innere  und  äußere  Eandbogen  durch  den  hervor- 
tretenden Balken  voneinander  getrennt  werden,  bleiben  sie  beim  Mangel  desselben  in 
Verbmdung,  wie  in  früheren  Entwicklungsstadien.  Aus  ihnen  gehen  Striae  longi- 
tudinales  Lancisü  laterales  und  mediales,  Fasciola  cinerea  und  Gyrus  fasciolaris, 
Fascia  dentata,  Balkenwindungen  hervor. 

Die  Striae  Lancisü  liegen  in  Gestalt  eines  Streifens  als  Taenia  tecta  dem 
Balkenlängsbündel  an.  Die  Oberfläche  des  Gyrus  fornicatus  ist  von  einer  Schicht 
Tangen tialfasern  bedeckt,  die  in  das  Stratum  zonale  des  Subiculum  cornu  Ammonis 
übergeht. 

Fasciola  cinerea  setzt  sich  als  graues  Band  von  der  Taenia  tecta  nach  ab- 
wärts fort  und  geht  in  die  Fascia  dentata  über. 

Gyrus  fasciolaris  (Eetzius)  begleitet  als  breiter  glatter  Streifen  die  Fascia 
dentata  an  der  lateralen  Seite. 

Gyri  Eetzii,  Balken  wind  im  gen  Zuckerkandls  erscheinen  als  keil- 
förmige Wülste,  die  durch  Einknickung  oder  Faltung  der  Einde  des  Gyrus  fornicatus 
entstanden  sind,  und  grenzen  sich  gegen  das  Subiculum  durch  eine  flache  Furche, 
gegen  Fascia  dentata  durch  den  Sulcus  hippocampi  ab. 

Das  sind  in  kurzen  Zügen  die  Ergebnisse  der  Untersuchungen  zweier  Fälle, 
eines  von  totalem  Balkenmangel  eines  20-jährigen  und  eines  von  partiellem  Balken- 
mangel eines  4V2-monatigen  Mädchens. 

Um  die  Entstehung  der  Mißbildung  zu  beurteilen,  hat  man  folgende  Anhalts- 
punkte: Im  Anfang  des  3.  Monats  ist  von  der  Balkenanlage  noch  nichts,  im  4.  Monat 
nur  Anfänge  vorhanden.  In  der  erstgenannten  Zeit  wird  die  Störung  bei  totalem 
Balkenmangel,  in  der  späteren  bei  partiellem  eingegriflen  haben  müssen.  Das  Balken- 
längsbündel stellt  eine  Umbildung  des  Balkens  mit  partiellem  Defekt  dar.  Die 
Balkenfasern  können  nicht  in  die  entgegengesetzte  Hemisphäre  übertreten,  suchen 
ihren  Weg  in  der  gleichseitigen.  Vorbedingung  der  Balken bildiuig  als  Kommissur 
ist  die  Verwachsung  der  Hemisphären  (abgesehen  von  der  Lamina  terminalis).  Das 
Ausbleiben  derselben  ist  als  primäre  Störung  zu  bezeichnen  und  als  eine  Art  Bildungs- 
hemmung zu  verstehen.  Die  Annahme  mechanischer  Hindernisse  durch  (entzündliche) 
Verdickung  der  Häute  (im  2.  oder  3.  Monat)  oder  Arachnoidal-  (bezw.  Plexus)cysten 
ist  unhaltbar.  Die  im  3.  Monat  schon  angelegten  Balkenfasern  in  der  medialen 
Hemisphären  wand  werden  sich  trotz  ausbleibender  Verwachsung  weiter  entwickeln, 
weitere  Fasern  kommen  hinzu,  da  ja  kein  primärer  Defekt  der  Ursprungszellen  der 
Balkenfasern  anzunehmen  ist  und  die  Balkenfasern  sogar  nur  Kollateralen  sein  können. 
Daß  Faserzüge  unter  veränderten  Bedingungen  andere  Eichtungen  einschlagen  als 
in  der  Norm,  ist  zweifellos  und  nicht  ohne  Beispiel  (vergl.  Doppelmißbildung  und 
den  Fall  Naegelis,  Cyklopie  mit  Schleifenbildung).  Was  die  Eichtung  der  Fasern 
im  Gehirn  bestimmt,  ist  allerdings  unbekannt. 
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IV.  Porencephalie. 

Die  Bezeichnung  Porencephalie  stammt  von  Heschl  und 
ist  ein  Sammelname  für  alle  trichterförmigen  Defekte,  grubigen  Sub- 
stanzverluste und  Löcher  im  Groß-  und  Kleinhirn.  Die  meisten 
dieser  Krater  umfassen  mehrere  Windungen,  verengern  sich  kegel- 
förmig gegen  den  Ventrikel  zu  und  dringen  durch  ein  Loch  in  die 
Epeudjmwand  ein,  so  daß  der  subarachnoidale  Raum  mit  dem  Ven- 
trikel kommuniziert.  Seltener  sind  die  Lücken,  die  vom  Ventrikel  aus 
ins  Marklager  dringen,  aber  außen  von  Rinde  bedeckt  sind  (Fig.  82).  Ge- 
wöhnlich überspannt  eine  weiche  Hüllhaut,  und  zwar  die  Arachnoides 
die  Grube  wie  ein  Zeltdach  oder  wie  ein  Schleier,  und  der  Trichter 
selbst  ist  bis  zum  Ventrikel  von  Bindegewebe  ausgekleidet,  da  die 
Pia  mit  den  Gefäßen  in  den  Trichter  hinabsteigt,  während  die  tiefere 
Wandschicht  durch  Glia  und  Bindegewebe  gebildet  wird.    An  der 
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Mündung  desPorus  in  den  Ventrikel  kommen  derbe  Verwachsungen 
der  Ränder  zwischen  Pia,  Rindenresten  und  Ependym  zustande.  Auch 
cystische  Hohlräume  (Fig.  83)  füllen  die  Grube  aus,  die  durch  Er- 
weiterung perivaskulärer  Räume  mit  angestauter  Lymphflüssigkeit  oder 
durch  überbleibende  Gefäßwände  und  Bindegewebe  nach  Resorption 
der  zerfallenen  Nervensubstanz  dargestellt  werden.    Je  früher  der 


Fig.  82.  Porencephalie  bei  einem  Kinde  von  10  Wochen,  linke  Hemisphäre 
(nach  V.  Kahlden).  a  große  Spalte,  b  Band  der  abgeschnittenen  Arachnoidea,  c  Pia 
mater,  d  Ventrikeldach  nach  außen  geschlagen,  e  Thalamus  opticus  (nat.  Größe). 


Fig.  83.  Frontalschnitt  durch  das  Gehirn  eines  Taubstummen  mit  beiderseitiger 
Hypoplasie  und  partieller  Agenesie  der  Schläfenlappen  und  der  Inselrinde,  a  b  Groß- 
hirnhemisphären, c  oberer  Teil  des  rechten  Schläfenlappens,  de  rechter  und  hnker 
Linsenkern,  an  deren  Außenseite  Claustrum  und  Inselrinde  fehlen,  fg  von  den 
zarten  Hirnhäuten  gebildete  Cysten,  h  rechte  Fossa  Sylvii,  i  in  den  linken  Zentral- 
lappen hineinreichender  Defekt.    "/^  der  nat.  Größe  (liach  v.  Kahldek). 
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Defekt  entstanden,  um  so  mehr  wird  er  später  durch  das  weiter- 
wachsende Gehirn  im  ganzen  Umkreis  verengt.  So  stülpen  sich  die 
umgebenden,  oft  kleinfaltigen  (mikrogyrischen)  Windungen  von  der 
Oberfläche  über  den  Rand  des  Porus  ein  und  umsäumen  ihn  (Fig.  84) 


Fig.  84.  Poren cephalie  bei  einem  Kinde  von  10  Wochen,  rechte  Hemisphäre. 
a  große  Spalte,  b  Eand  der  abgetrageneu  Arachnoidea,  c  Pia  mater.  Natürl.  Größe 
(nach  V.  Kählden). 


gern  in  radiärer  Stellung,  hängen  über  ihn  herein  (Fig.  85)  und  können 
ihn  so  fast  verstopfen.  Diese  Verengerung  kann  sich  bis  zur  Narbe 
gestalten,  die  sogar  mikroskopisch  schwer  nachzuweisen  ist.  Es  hängt 

von  Zeit  und  Art  der  Ent- 
stehung der  Löcher  ab,  ob  ihr 
Inhalt  klare  seröse  Flüssigkeit 
oder  milchig  trüb  zerfallene 
Gehirnmasse,  oder  bräunlich 
pigmentiert  ist.  Die  Masse 
kann  sogar  zu  harten  Kon- 
krementen versteinern.  Die 
Ränder  des  Trichters  sind 
narbig,  zellig  infiltriert,  ver- 
raten entzündliche  Vorgänge. 
Ueberhaupt  sind  Ränder  und 
Durchbruchstellen  von  man- 
nigfacher Gestalt:  entweder 
ein  Spalt,  durch  bindegewebige 
Membranen  verlötet,  oder  eine 
siebartige  Durchlöcherung, 
oder  es  hängen  die  Windungs- 
ränder wie  ein  Schurzfell  in 
den  Seitenventrikel  hinein. 
Mikrogyrie,  diß"use  Sklerose, 
Gliose,  Heterotopie  begleiten  die  Trichterbildungen,  und  zwar  durchaus 
nicht  nur  in  unmittelbarer  Nähe,  sondern  in  größerer  Entfernung  des 
Trichters,  sogar  auf  der  entgegengesetzten  Seite,  ja  es  finden  sich  bei 


a 


Fig.  85.  Vernarbter  porencephalischer 
Defekt  in  der  Gegend  der  EoLAXDschen 
Furche  (nach  Kui^deat).  Ansicht  der  linken 
Hemisphäre  (etwas  von  oben  gesehen),  a  die 
die  Zentralfurche  am  medialen  Eand  ab- 
grenzende quere  Windung.  5-jähr.  Mädchen, 
1  Jahi-  vor  dem  Tode  gelähmt.  Zentralwin- 
dungen  und  Klappdeckel  fehlen,  Insel  mangel- 
haft bedeckt.  Die  angrenzenden  Windungen 
der  Stirn-  und  Scheitellappen  verlaufen  senk- 
recht zur  Furche. 
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Porencephalie  des  Großhirns  Heterotopien  im  Kleinhirn,  in  der  MeduUa 
oblongata  und  im  Rückenmark. 

Was  die  Ausdehnung  der  Defekte  anlangt,  so  fehlten  nach 
SiGMUNDT  in  18  Fällen  Großhirnhälften  bis  auf  Spuren,  in  25  Fällen 
der  größte  Teil  der  Konvexität,  häufiger  die  vordere  als  die  hintere 
Hälfte.  Man  kennt  porencephalische  Lücken  in  allen  Größen :  Stamm- 
ganglien treten  frei  zutage,  nur  von  einem  kümmerlichen  Rest  ge- 
schrumpfter Windungen  eingerahmt,  und  alle  Uebergänge  bis  zu 
Fällen  mit  kleinem  Trichter,  dessen  Boden  noch  Rinde  bildet,  so  daß 
zwischen  Höhle  und  Ventrikel  eine  Wand  aus  Rinde  und  Mark  be- 
stehen bleibt.  Von  122  Fällen  waren  die  Defekte  in  30  Proz.  doppel- 
seitig (Fig.  86  und  87),  meist  symmetrisch,  die  linke  Seite  ist  häufiger 
befallen  als  die  rechte.  Die  Vorzugsstelle  ist  das  Gebiet  der 
mittleren  Gehirnarterie,  seltener  der  vorderen  und  hinteren,  und  mehr 
die  Konvexität  als  die  mediale  Fläche.  Letztere  war  4mal,  die  Basis 
2mal,  Zentralwindung  und  Insel  31mal  (und  zwar  häufig  der  untere 


Fig.  86.  Porencephalischer  Defekt  in  der  Gegend  der  rechten  Zentralfurche 
(nach  KrxDRAT).  Ansicht  der  Hemisphären  von  oben  (F  Frontalpol,  0  Occipitalpol). 
a  Z\rickelw"indung  in  der  Unken  Zentralfurehe.  15  IMonate  alter  Knabe,  Hnksseitige 
Hemiplegie  mit  Kontraktur,  asynunetrischer  Schädel.  Am  rechten  Klappdeckel  Ver- 
wachsung zwischen  der  harten  und  den  zarten  Hirnhäuten,  Arachnoides  überbrückt 
den  Spalt,  der  von  radiären  Windungen  umstellt  wh-d.  Die  ^Vindungen  des  Stirn- 
lappens tauchen  in  die  Lücke  unter,  die  des  Scheitellappens  biegen  am  Rande  um. 
Der  7  mm  breite  Spalt  führt  in  eine  weite  Grube,  die  bis  zum  Ependym  des  Ven- 
trikels reicht  imd  in  deren  Tiefe  die  Himsubstanz  schwielig,  rostbraun  verändert  ist. 

Fig.  87.  Beiderseitige  Porencephahe  (dabei  ilikrogyrie).  P.g  und  P.d  linker  und 
rechter  Porus,  F.o  Parieto-occipitaLfurche,  Sr  Eadiärfurche,  F.S  Fissura  SThü  (nach 
An'tos). 

Teil  einer  oder  beider  Zentralwindungen  und  der  hintere  Teil  der 
angrenzenden  Stirnwindung,  was  nach  v.  Kahlden  typisch  ist), 
Schläfenlappen  13mal  (Fig.  88),  Parietallappen  8mal,  Stirnlappen  17mal, 
Hinterhauptlappen  14mal,  Basalganglien  21mal  ergriffen.  Kundrat 
hält  die  Basalganglien  bei  intrauteriner  Porencephalie  für  nicht  be- 
teiligt oder  doch  nur  sekundär  verändert.  Den  Sitz  der  Porencephalie 
am  Stirnlappen  sah  Kuxdrat  3mal,  an  der  Insel  und  ihrer  Umgebung 


Fig.  86. 


Fig.  87. 
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5mal,  in  der  Gegend  der  Zentralfurche,  über  der  Fossa  Sylvii  und 
Insel  5nial,  au  der  Konvexität  der  Hemisphären  (meist  dem  mittleren 
Teil)  12mal,  am  oberen  Scheitellappen  2mal,  am  Schläfenlappen  5mal. 
Von  27  Fällen  sollten  19  angeboren,  8  erworben  sein.  0.  Schaeffer 
gibt  über  den  Sitz  der  Forencephalie  folgende  Zahlen  an :  Von  57 
Fällen  ölmal  Stammlappen  und  Zentralwindungeu,  18mal  Stirnlappen, 
12mal  Schläfelappen,  17mal  Hinterhauptlappen,  2mal  basale  Fläche, 
4mal  Kleinhirn,  4mal  mediane  Fläche,  ISmal  Basalgan glien,  Smal  alle 
Lappen  bei  hohen  Graden. 

Die  Fälle  von  Forencephalie  sind  nicht  häufig.  Bis  1893  konnte 
SiGMUNDT  122  Fälle  sammeln,  bis  1902  kamen  dann  noch  30  dazu. 

Man  hat  manchmal  hydrocephalische  Erweiterung  des  Seiten- 
ventrikels gefunden  und  das  Ependym  besonders  an  der  Durchbruchs- 
stelle des  Porus  in  den  Ventrikel  in  entzündlicher  Veränderung  be- 
griffen. Dura  und  Schädeldach  sind  an  dem  Vorgang  nicht  beteiligt, 
nur  bei  ausgesprochen  traumatischen  Fällen  sind  auch  sie  defekt  und 
der  Porus  ist  dann  nach  außen  nur  von  der  behaarten  Kopfhaut 
geschlossen ,  was  man  auch  als  Meningoencephalocele  spuria  be- 
zeichnet hat. 

Fig.  88.  Porencephalischer 
Defekt  im  rechten  Schläfenlappen 
mit  Eröffnung  des  Unterhorns, 
in  dem  der  Plexus  sichtbar  ist. 
Narbiger  Grenzsaum  an  der 
äußeren  Oeflhung  des  Defekts, 
Lücke  im  Ependym.  Defekt  be- 
trifft 2.  und  3.  Schläfenwindung 
bis  nahe  an  die  Spitze.  Aeußere 
Oeffhung  des  Kanals  5  cm  lang 
und  3  cm  breit.  Wände  des 
Kanals  rostbraun.  Arachnoides 
überdeckt  den  Defekt.  Der  Saum 
besteht  größtenteils  aus  Narben- 
gewebe, das  in  das  die  Wand 
auskleidende  übergeht. 

Zur  Erklärung  der  Forencephalie  sind  im  Laufe  der  Zeit 
verschiedene  Theorien  zu  Hilfe  genommen  worden.  Heschl  hat  ur- 
sprünglich die  Forencephalie  als  Folge  eines  fötalen  Hydrocephalus 
aufgefaßt  im  Einklang  mit  der  damaligen  Vorstellung  von  der  großen 
Bedeutung  des  Hydrocephalus  für  die  Mißbildungen  des  Zentralnerven- 
systems überhaupt.  Man  glaubte,  der  hydrocephalische  Druck  könne 
wohl  die  empfindliche  Hirnsubstanz  durch  anämische  Erweichung 
zerstören,  während  die  Meningen  widerstandsfähiger  seien,  auch  er- 
hielten die  Meningen  zuerst  das  Blut  und  das  Hirn  komme  erst  hernach 
daran,  könne  also  durch  mäßigen  Druck  eher  unter  Blutsperre  ge- 
raten. Auch  das  gelegentliche  Erhaltenbleiben  des  Ependyms  an  der 
Spitze  des  Trichters  erklärte  man  sich  durch  seine  eigene,  allerdings 
durch  Injektionen  bewiesene,  von  der  Tela  chorioides  aus  übernommene 
Gefäßversorgung.  Namentlich  ist  die  Wirkung  des  hydrocephalischen 
Druckes  auf  die  Gefäße  ein  Moment,  mit  dem  auch  Kundrat  noch 
rechnet.  Aber  die  Tatsache,  daß  hochgradiger  Hydrocephalus  die 
Hemisphärenwand  durch  Druck  verdünnt,  ohne  Forencephalie  zu  er- 
zeugen, widerspricht  dieser  Auffassung  direkt.  Die  Einseitigkeit  des 
Hydrops  ist  unerklärlich,  und  für  die  Fälle,  wo  keine  Kommunikation 
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zwischen  Porus  und  Ventrikel  besteht,  versagt  die  Theorie  vollends. 
Da  aber  wirklich  neben  Porencephalie  öfter  Hydrocephalus  vorkommt, 
liegt  es  näher,  den  letzteren  aus  der  ersteren  abzuleiten,  entweder 
ex  vacuo  oder  auf  entzündlichem  Wege.  Uebrigens  hat  auch  Heschl 
an  eine  Entwicklungsanomalie  mit  sekundärem  Hydrops  gedacht. 
Kündrat,  dem  wir  eine  umfassende  Untersuchung  der  Porencephalie 
verdanken,  legte  ein  großes  Gewicht  auf  die  Fälle,  deren  Lokalisation 
dem  Bereich  einer  Arterie,  zumeist  der  Arterie  Fossae  Sylvii  ent- 
spricht. Darauf  gründete  er  seine  vaskuläre  Theorie,  die  den 
porencephalischen  Defekt  als  Folge  einer  ischämischen  Nekrose  infolge 
allgemeiner  Anämie  der  Mutter  und  des  Fötus,  als  Ernährungsstörung 
infolge  von  Anomalien  der  Placenta  und  Kompressionen  des  Uterus 
erklärt.  Die  Ursachen  der  Gefäßenge  und  des  Verschlusses  können 
vielfältig  sein,  so  ein  Embolus  (von  Heubner  einmal  nachgewiesen) 
oder  Thromben  (Gowers),  die  sich  erfahrungsgemäß  in  kindlichen 
Hirnvenen  leicht  an  Entzündungen  und  Ernährungsstörungen  an- 
schließen. Für  arterielle  Thromben  konnte  eine  luetische  Gefäß- 
erkrankung, intra-  oder  extrauterin ,  den  Boden  vorbereiten ;  eine 
Encephalitis  in  später  Fötal-  oder  erster  Kinderzeit  konnte  durch 
akute  Thrombenbildung  in  großen  cerebralen  Gefäßen  zu  kapillarer 
Embolie,  Zerfall,  Nekrose  mit  Extravasaten,  ähnlich  einem  hämor- 
rhagischen Infarkt  führen,  wofür  subkortikale  Herde,  Cysten,  Zerfalls- 
trümmer im  Umkreis  des  Trichters  sprechen.  Diesen  Anschauungen 
haben  Heubner,  Kreuse,  Henoch,  Schultze  u.  a.  beigepflichtet. 
Die  zerfallene  Nervensubstanz  und  teilweise  auch  Glia  wurden  in 
Detritus  umgewandelt,  zu  Brei  verflüssigt  und  resorbiert,  was  nament- 
lich intrauterin  rasch  geschieht  (man  denke  an  die  Resorption  ganzer 
Embrj^onen),  und  die  cystischen  Hohlräume,  durch  Bindegewebe  ab- 
gegrenzt und  septiert,  könnten  auch  zu  einem  Hohlraum  verschmelzen. 
Bei  großen  Defekten  käme  Durchbruch  in  den  Ventrikel  und  auch 
Druckschwund  der  Arachnoides  zustande.  Der  Zug  der  schrumpfen- 
den Narbe  bewirkte  die  strahlige  Stellung  der  Randwindungen  und 
das  Ueberhängen  und  Hineinragen  in  den  Krater,  was  naturgemäß 
sich  an  kleinen  Defekten  stärker  ausprägt  als  bei  großen,  wo  der 
Ventrikeldruck  keine  so  starke  Schrumpfung  und  so  starke  An- 
näherung der  Windungen  erlaubt.  Zu  Zerstörung  und  Schrumpfung 
tritt  aber  noch  Wachstumshemmung  hinzu,  was  den  Gegensatz  gegen 
die  ganz  normale  gesunde  Hälfte  verschärft.  Ob  es  hier  zu  einer 
kompensatorischen  Hypertrophie  gleichnamiger  kontralateraler  Bezirke 
kommen  kann,  ist  nicht  sicher.  Die  konstante  Erweiterung  der  Seiten- 
ventrikel, auch  wenn  kein  Einbruch  des  Trichters  in  den  Ventrikel 
stattfindet,  ist  als  Folge  entzündlicher  Reizung  gedeutet. 

Eine  zweite  Reihe  von  Porencephalien  ist  auf  traumatische 
Ereignisse  zu  beziehen,  die  zweifellos  öfters  nachgewiesen  sind.  Sie 
wirken  als  traumatische  Blutung  oder  traumatische  Entzündung 
(Encephalitis)  auf  die  Hirnsubstanz  und  je  nach  der  Zeit  des  Traumas 
kann  man  sie  intrauterin,  intra  partum,  extrauterin  entstanden  nennen. 
Wie  namentlich  Kundrat  und  Gowers  gezeigt  haben,  entstehen 
Blutungen  während  der  Geburt^)  aus  den  Venen,  bei  Kompression 
des  Schädels  durch  die  Zange,  oder  durch  Verschiebung  der  Scheitel- 


1)  Weyhe  wies  bei  959  Säuglingen  122mal  Blutungen  im  Schädel  und  Schädel- 
inhalt nach. 
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beine  übereinander,  wodurch  der  Sinus  zugedrückt,  der  Venenabfluß 
gehemmt  oder  erschwert  und  Stauungsblutung  veranlaßt  wird,  daher 
die  Parietal-  und  Zentralwindungen  gern  befallen  werden.  Natürlich 
kann  das  Trauma  die  Windungen  auch  direkt  mechanisch  zertrümmern, 
woraus  Resorptionshöhlen  entstehen.  Bei  Katzen  und  Hunden  hat 
der  Versuch  ähnliches  zu  Wege  gebracht.  So  ist  die  traumatische 
Porencephalie  eine  wohlbegründete  und  durch  zahlreiche  Fälle  und 
den  Versuch  gestützte  Form  und  als  solche  zweckmäßigerweise  ge- 
sondert zu  betrachten.  Man  wird  als  anatomische  Kennzeichen  der- 
selben zu  fordern  haben:  Reste  von  Extravasaten,  ockerfarbige  Pig- 
mentierung der  Trichterwand  aus  umgewandeltem  Blutfarbstoff,  öfter 
auch  Läsion  des  Schädels  und  der  Dura  als  Begleiterscheinungen. 
Aeltere  Bildungsfehler  des  Gehirns  mögen  Gefäßruptur  und  Extravasat 
begünstigt  haben,  wie  man  es  von  Gliose,  Syringomyelie,  Heterotopie 
reichlich  kennt,  es  kann  also  auf  dem  Boden  einer  lokalen  Mißbildung 
ein  verhältnismäßig  leichtes  Trauma  Blutung  veranlassen.  Das  ver- 
wickelt die  Entstehungsgeschichte  beträchtlich.  Es  können  solche 
Lücken  und  Spalten  von  zarter  Glia  und  unreifem  embryonalen  Ge- 
webe eingerahmt  sein.  Für  solche  Verknüpfung  von  hämorrhagischer 
Porencephalie  mit  alten  Bildungsfehlern  sprechen  Fälle  von  zweifellos 
fötaler  Blutung  und  Porencephalie  mit  Mikrogyrie  und  subkortikaler 
Gliomatose  (Clinch).  Es  steht  also  fest,  daß  ohne  oder  mit  Vorbe- 
reitung des  Bodens  durch  ältere  Bildungsfehler  porencephalische  Defekte 
durch  zirkulatorische  Störungen  (ischämische  Nekrose,  Thromben, 
Embolie,  Blutung,  hämorrhagische  Encephalitis)  hervorgerufen  werden 
können  und  daß  die  Aufstellung  dieser  Form  ihre  volle  Berech- 
tigung hat. 

Eine  besondere  Auffassung  von  zirkulatorischer  Entstehung  der 
Porencephalie  hat  Heschl  in  einer  späteren  Arbeit  vorgebracht,  indem 
er  das  Fehlen  der  Hirnarterien  auf  primären  Schwund  bezog,  von 
dem  dann  die  Agenesie  der  zu  versorgenden  Gebiete  abhinge.  Die 
häufige  Symmetrie  der  Defekte  wurde  hierfür  verwertet  und  die 
Lokalisation  im  Bereich  der  mittleren  Gehirnarterie.  Aber  abgesehen 
davon,  daß  die  Zugehörigkeit  des  einen  zugrunde  liegenden  Falles 
von  Heschl  zur  Porencephalie  zweifelhaft  ist  wegen  der  ganz  hoch- 
gradigen Zerstörung  des  Gehirns,  ist  doch  die  nicht  selten  gefundene 
Verengerung  der  Arterie  auf  der  kranken  Seite  mit  ebensoviel  Recht 
als  sekundäre  Folge  des  Ausfalls  des  zu  ernährenden  Bezirks  gedeutet 
worden,  analog  der  Verödung  der  Nabelblutbahn  und  der  Arterien 
in  Amputationsstümpfen. 

Gegenüber  der  zirkulatorischen  (traumatischen  und  embo- 
lischen) und  encephalitischen  Theorie  hat  sich  nun  seit  Heschls 
letzter  Arbeit  immer  wieder  (Marchand,  Schattenberg,  v.  Kahlden) 
die  Annahme  einer  Entwicklungshemmung  Geltung  verschafft.  Man 
kann  sie  die  reine  Mißbildungstheorie  nennen  und  sie  stützt 
sich  im  wesentlichen  einerseits  auf  die  begleitenden  Mikro-  und  Makro- 
gyrie  mit  niedriger  Entwicklungstufe  des  Rindengrau  (Fehlen  der 
Riesenpyramiden),  Heterotopie  der  Ganglienzellen  in  der  weißen  Sub- 
stanz, koordinierte  Bildungsfehler  des  Rückenmarks,  fehlerhafte  An- 
ordnung der  Windungen,  auch  in  der  entgegengesetzten  Hirnhälfte, 
z.  B.  abnorme  Zwickelbildung,  Rückwärtsverschiebung  der  Zentral- 
furche, atypischen  Windungsverlauf,  mangelhafte  Entwicklung  der 
3.  Stirnwindung,  des  Klappdeckels,  andererseits  auf  den  Mangel  von 


Porencephalie. 


157 


Narben,  Entzündungsresten,  Ueberbleibseln  von  Blutungen  in  der 
Umgebung  des  Trichters.  Gerade  den  konstanten  Sitz  und  häufige 
Symmetrie  verwertet  v.  Kahlden  für  seine  Auffassung  und  hält  das  Zu- 
sammentrefifen  mit  dem  Bezirk  der  mittleren  Gehirnarterie,  das  Argument 
der  vaskulären  Theorie,  für  zufällig,  oft  auch  nicht  zutreffend.  Freilich 
seien  gerade  die  Versorgungsgebiete  der  Art.  fossae  Sylvii  Sitz  der 
„typischen"  Form  der  Porencephalie.  Die  große  Mannigfaltigkeit  im 
Aussehen  und  in  der  Form  der  Trichter  und  Gruben  nach  Lage,  Tiefe, 
Ausdehnung  und  Verhalten  gegenüber  dem  Ventrikel,  nach  Wand- 
beschaffenheit hat  auf  V.  Kahlden  keinen  großen  Eindruck  gemacht 
angesichts  unzähliger  Uebergangsformen,  und  so  hat  er  sich  immer 
gegenüber  der  Vielheit  der  Ursachen  für  eine  einheitliche  Erkrankung 
ausgesprochen.  Nicht  das  Aussehen  der  Trichter,  Vorhandensein  oder 
Fehlen  eines  deutlichen  Porus  sei  für  die  Einheit  entscheidend,  son- 
dern die  Uebereinstimmung  auf  dem  Durchschnitt.  Hydrops,  Cysten- 
bildung  der  Pia,  Lakunenbildung,  Aehnlichkeit  mit  einem  Spitzen- 
gewebe, schwammiges  Balkenwerk  mit  serös  milchigem  Inhalt 
(v,  Monakow)  und  sekundäre  Degeneration  gestalten  nachträglich 
das  Bild  vielfach  um  durch  Beeinflussung  des  Trichters,  sekundäre 
Atrophie  angelegter  Gehirnpartien,  blasige  Vorbauchung  der  Meningen, 
Kommunikation  zwischen  Defekt  und  Ventrikel.  So  entstand  die 
Mannigfaltigkeit  sekundär  aus  ursprünglich  gleichen  oder  ähnlichen 
Formen. 

Freilich  ist  mit  der  Formel  einer  Hemmungsbildung  auch  nicht 
gerade  viel  gewonnen.  Wenn  man  Hirn-  und  Rückenmarksspalten 
auf  den  ursprünglich  offenen  Zustand  der  Medullarplatte,  ein  einheit- 
liches Vorderhirn  auf  ein  unpaarig  aussprießendes  Telencephalon, 
Balkenmangel  auf  den  primitiven  Zustand  der  Balkenanlage  in  der 
Lamina  terminalis  zurückführt,  so  sind  damit  Entwicklungsstufen  be- 
zeichnet, die  verharrten,  statt  überwunden  und  durchschritten  zu 
werden.  An  der  Stelle  des  MECKELSchen  Divertikels  war  eben  doch 
einmal  zwischen  Darm  und  Dotter  ein  Verbindungsgang,  der  zum 
Nabel  hinausführte.  Aber  von  Durchbohrung  der  Vorderhirnblase, 
die  überdauerte,  ist  doch  nichts  bekannt.  Und  wenn  nach  Schatten- 
berg das  Wachstum  der  Hemisphären  an  bestimmter  Stelle  einen 
Stillstand  erfahren  soll,  so  ist  doch  damit  höchstens  eine  Umschreibung, 
doch  keine  Erklärung  gegeben.  Eine  solche  müßte  eben  wieder  zirku- 
latorische  Momente  zu  Hilfe  nehmen,  wie  z.  B.  kongenitale  Blutergüsse, 
die  bei  Früchten  vom  5. — 7.  Monat  in  Hemisphären  nicht  selten  sind 
(v.  Monakow),  oder  Plättchenthromben,  die  sich  auch  in  fötalen  Ge- 
fäßen bilden.  Die  häufig  festgestellte  stärkere  Zerstörung  des  Marks  bei 
erhaltenen  Rindenpartien  wurde  als  primäre  Entwicklungshemmung 
der  Marksubstanz  gedeutet,  die  die  Rinde  erst  sekundär  in  Mitleiden- 
schaft ziehe.  Daß  früh  (im  3. — 4.  Fötalmonat)  erworbene  Defekte 
der  Hemisphärenwand  die  Ausbildung  der  Windungen,  die  Differen- 
zierung der  grauen  Substanz,  das  Auswachsen  der  Faserzüge  stören, 
ist  wahrscheinlich.  Daß  als  Folge  so  frühzeitiger  Störung  Metaplasie 
(im  MoNAKOwschen  Sinne)  und  Heterotopien  sich  ausbilden,  ebenfalls. 
Die  Bezeichnung  „kongenitale  Porencephalie"  verdienen  vor 
allen'  anderen  solche  Fälle,  wo  heterotope  subkortikale  graue  Massen 
durch  Neigung  zu  Blutung  einschmelzen  und  schrumpfen. 

Da  aber  andererseits  traumatische,  embolische,  entzündliche  Ent- 
stehung der  Porencephalie  nicht  in  Abrede  gestellt  werden  kann,  so 
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hat  man  diese  als  erworbene  Porencephalie  der  kongeni- 
talen gegenübergestellt.  Diese  Unterscheidung  ist  innerlich  besser 
begründet  als  die  in  echte  und  falsche  (Pseudoporencephalie),  je 
nachdem  Kommunikation  mit  dem  Ventrikel  besteht  oder  nicht,  da 
diese  Verbindung  zufällig  und  sekundär  sein  kann,  das  Wesen  der 
Sache  also  nicht  trifft.  Diesen  Unterschied  haben  andere  durch  die 
Bezeichnung  vollständige  und  unvollständige  Poren- 
cephalie auseinandergehalten. 

Weil  aber  die  Annahme  einer  Entwicklungsstörung  an  sich  nicht 
viel  aussagt  und  mehr  oder  weniger  auch  auf  vaskuläre  und  Er- 
nährungsstörungen hinausläuft,  könnte  es  wohl  sein,  daß  zwischen  den 
kongenitalen  oder  typischen,  eigentlichen  und  den  erworbenen  (em- 
bolischen, traumatischen,  hämorrhagischen)  Porencephalien  gar  keine 
so  große  Kluft  bestünde,  sondern  der  Unterschied  mehr  ein  zeitlicher 
wäre  und  daß  eine  durchgreifende  mikroskopische  Untersuchung  in 
Zukunft  auch  bei  den  eigentlichen  oder  kongenitalen  Formen  häufiger 
pathologische  Residuen  nachweisen  würde ,  wie  andererseits  eine 
Reihe  neuer  Fälle  Uebergänge  und  Kombinationen  beider  Formen- 
reihen kennen  gelehrt  haben,  wo  bei  sicher  traumatischer  und  zirku- 
latorischer  Entstehung  typische  Trichterdefekte  mit  radiärer  Anordnung 
der  Gyri  an  den  Porusrändern  und  Kommunikation  des  Porus  mit 
dem  Ventrikel  gefunden  wurden.  In  Uebereinstimmung  damit  haben 
auch  experimentell  erzeugte  Defekte  bei  neugeborenen  Tieren  porus- 
artige  Defekte  mit  Radiärstellung  der  Windungen,  ohne  Eröffnung 
des  Seitenventrikels,  als  bloße  Folge  einer  operativen  Blutung  ergeben. 
Danach  wäre  also  die  Radiärstellung  als  Kennzeichen  für  fötal  ent- 
standene Porencephalie  nicht  mehr  aufrecht  zu  erhalten,  wie  Kundrat 
meinte.  Edinger  hat  die  Radiärstellung  und  Konvergenz  der  Win- 
dungen um  eine  porencephalische  Narbe  in  Parallele  gebracht  mit  der 
Entstehung  der  SYLVischen  Grube,  wobei  der  Stammteil  des  Gehirns 
festliegt,  während  sich  um  ihn  herum  der  Mantel  ausdehnen  kann. 

Je  früher  der  Zeitpunkt  des  pathologischen  Ereignisses  läge,  das 
zur  Untersuchung  der  Hirnmantelentwicklung  führte,  um  so  ein- 
schneidender würden  die  Folgen  für  das  Gesamthirn  sein,  um  so 
gründlicher  aber  würden  bei  der  großen  Resorptionsfähigkeit  fötalen 
abgestorbenen  Gewebes  und  der  Asepsis  des  mütterlichen  Uterus 
auch  die  Trümmer  der  Zerstörung  weggeräumt  werden,  um  so  glatter 
und  sauberer  erscheinen  die  Ränder  und  die  Umgebung  des  Trichters, 
um  so  mehr  würden  sich  die  umgebenden  Windungen  des  zur  Verfügung 
stehenden  Raumes  bedienen,  teils  dem  zentripetalen  Zug  des  Resorp- 
tionsbereichs und  der  Narbe  folgend,  teils  aktiv  durch  kompensatorisches 
und  kollaterales  Wachstum  (Korrekturbildung).  Man  wird  sich  dabei 
zu  erinnern  haben,  wie  entbehrlich  das  Gehirn  bei  der  fötalen  Ent- 
wicklung ist.  So  wäre  für  die  intrauterinen  und  die  extrauterinen 
Fälle  doch  vielleicht  eine  einheitliche  Auffassung  zu  erzielen  und  der 
Unterschied  bezöge  sich  bloß  auf  die  Zeit  der  eingreifenden  Störung, 
auf  den  teratogenetischen  Terminationspunkt.  Dieser  Zeitpunkt  ist 
im  einzelnen  schwer  zu  bestimmen.  Die  intrauterinen  Fälle  sind  mit 
einiger  Wahrscheinlichkeit  in  die  erste  Hälfte  der  zweiten  Fötalperiode 
(Otto)  verlegt.  Die  Bestimmung  richtet  sich  nach  dem  Grad  der 
Ausbildung,  welchen  die  übrige  Hirnoberfläche  erlangt  hat.  Der  Zeit- 
punkt der  Entstehung  erworbener  Fälle  wird  sich  aus  der  gründlichen 
Analyse  der  Vorgeschichte  ergeben. 
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Eine  auf  mechanischen  Vorstellungen  fußende  Erklärung  stammt  von  Eichter. 
Die  Felsenbeine  bilden  bei  Idioten  einen  Winkel  von  180"  statt  normal  120°;  durch 
diesen  abnormen  Querstand  rücken  auch  Tentorium  und  Falx  zu  weit  nach  vorn 
und  unten;  infolgedessen  drückt  das  Gehirn  seinen  Balkenwulst  in  die  Sichel  hinein, 
wodurch  der  Konflikt  entsteht.  Die  Balkenstrahhnig  kann  nicht  fertig  werden,  bleibt 
auf  unreifer  Stufe  stecken  und  entartet  bindegewebig.  Daher  die  Doppelseitigkeit 
der  Defekte  in  31  Proz.  der  Fälle  und  die  Symmetrie.  Gleichzeitig  sollte  der  Druck 
auf  die  Vena  Galeni  den  Hydrops  im  Ventrikel  erzeugen,  der  das  Bild  der  Por- 
encephalie ergänzt.  Doch  sind  gegen  diese  Theorie  folgende  Einwände  erhoben 
worden:  Bei  Porencephahe  ist  häufig  der  Balken  in  voller  Stärke  vorhanden,  ander- 
seits kennen  wir  Fälle  genug  von  totalem  Balkenmangel  ohne  Porencephalie,  endhch 
kann  der  partielle  Balkenmangel  sekundäre  Folge  des  Hirn  manteldefektes  sein.  Ferner 
sind  doch  die  Fälle  eüiseitiger  Porencephalie  recht  häufig  und  nach  Richters  Theorie 
unverständlich,  wie  es  der  einseitige  Ventrikelhydrops  als  Folge  der  Kompression  der 
Vena  magna  Galeni  nicht  minder  wäre.  Und  endlich  hat  eben  in  vielen  FäUen  eüie 
Nachprüfling  der  Querstellung  der  Felsen beme  versagt. 

0.  ScHAEFFER  sucht  die  primäre  Verbildung  in  der  Schädelbasis,  und  zwar  im 
ungenügenden  Querwachstum  der  Keilbeinflügel.     Dadurch  käme  es  zu  Agenesie 
und  Dysplasie  der  Schädelkapsel,  zu  einem  Mißverhältnis  zwischen  Schädel  und  Hirn 
zuungunsten  des  letzteren,  das  nun  dem  Druck  und  der  Drucknekrose  anheimfallen 
müßte.  Durch  Druck  würde  die  Fossa  Sylvü  oflTen  gehalten,  die 
sich  sonst  im  7.  Monat  von  unten  her  schheßt,  es  würde  eine         '  ■  i 
Druckfurche  längs  der  Zentralwmdungen  entstehen,  etwa  auch        ,1      i  ■ 
Querfurchen  über  Stmi-  und  Hinterhaiiptlappen,  es  würden  die        i    I  ' 
Windungen  der  Insel,  die  im  4.  Monat  vorragt,  getrofl'en.  Durch  i  VL 

die  Schädelanomalie  kann  es  möglichei-weise  auch  zu  Verengerung  \  i 

des  Canalis  caroticus,  der  Carotiden  selbst  und  damit  zu  Er-  l  \    It  ~  '  ' 

nährungsstörungen  kommen.  Allerdings  liegen  Versuche  am  .  I  i  :L  (, 
neugeborenen  Kätzchen  mit  doppelseitiger  Ligatur  der  Carotiden  1  ■.       ;  '' 

vor,  was  zu  doppelseitiger  Porencephalie  mit  Mikrogyrie  führte.         ;  ■ 
ScHAEFFER  hofFt  das  Befallensein  der  Insel  und  der  Zentral-        ■  .  \Vs*' 
Windungen  auf  diese  Weise  erklären  zu  können.    Er  geht  aus  J   /     .  ; 

von  einem  Fall  von  Porencephalie  im  Gebiet  der  Zentralwindungen  (  , 

mit  Schläfenenge  (Stenokratophie).    Es  ist  der  Theorie  vorge-  '  ^ 

worfen  worden,  daß  sie  mit  zu  viel  unbekannten  und  unver-  \'\<>^/j^-''- 
bürgten  Momenten  rechne  (v.  Monakow),  andererseits  hat  sie  u^i 
doch  die  BüHgung  ObersteiisERs  gefunden,  der  sie  einigen  Ver-  ^  '  u'' 

hältnissen  gut  angepaßt  findet.  -.^  ,  ,  '|y 


Fig.  89.  Basaler  Teil  des  3.  Ventrikels,  unten  partiell  ver- 
wachsen, oben  frei.  Die  Verwachsung  durch  gliösen  faserigen 
Zapfen  bewerkstelligt,  zu  dessen  Seiten  unregelmäßige,  epithel- 
bekleidete Hohlräume  liegen,  die  vom  Ventrikel  abgesprengt  sind 
(nach  Obersteiner). 


In  neuester  Zeit  hat  Obersteiner  einen  sehr  eingehend  untersuchten  Fall  hoch- 
gradiger kompleter  Porencephalie  veröffentlicht,  mit  Mikrogyrie,  schlauch-  und  drüsen- 
artiger Wucherung  des  Ventrikelepithels,  Nebenhöhlen  des  Aquädukts,  der  Rauten- 
grube und  des  oberen  Zentralkanals,  mit  erhaltener  ventraler  vertikaler  Spalte  des 
Zentralkanals,  also  mit  begleitenden  anderweitigen  koordinierten  Mißbildungen  (Fig.  89). 
Zur  Erklärung  greift  Obersteiner  ^^'ieder  auf  einen  früh  auftretenden  HydroceiAalus 
zurück,  der  dorsal  von  den  Stammganglien  die  zarte  Hemisphärenblase  ausgcAveitet, 
die  aufsteigenden  Aeste  der  mittleren  Gehh-narterie  über  der  Insel  zusammengedrückt 
imd  unwegsam  gemacht  hätte,  wodurch  die  versorgten  Rindengebiete  znrückgebheben 
und  atropniert  wären.  An  dieser  dünneren  Stelle  wäre  der  Hydrocephalus  von 
innen  nach  außen  durchgebrochen,  was  noch  an  dem  von  innen  nach  außen  auf 
die  Pia  umgeschlagenen  Ependym  kenntlich  sei,  das  gleichsam  wie  ein  Klappen- 
ventil die  Richtung  des  Flüssigkeitsstromes  angebe.  Die  Annahme  einer  Blutung 
sei  unnötig,  eine  primäre  Gefäßerkrankung  nicht  nachweisbar.  Der  Hydrocephalus 
habe  auch  das  Septum  pellucidiim  und  den  Fornix  zerstört  und  erkläre  die  Ver- 
dickung des  Ependyms  genügend.  Die  Randwindungen,  am  Weiterwachsen  durch 
den  Substanzverlust  gehindert  und  marklos  gebheben,  legten  sich  in  enge  Falten 
(innere  Miki-ogyrie). 
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Folg'eii  der  Poreuceplialie. 

Man  darf  sagen,  daß  die  Agenesien  und  Degenerationen  abhängig  sind  von 
Zeit,  Ort  und  Ausdehnung  des  Defektes,  daß  wohl  die  angeborenen  Fälle  die  häufigsten 
und  ausgeprägtesten  sind,  daß  sie  sich  aber  unscharf  von  den  erworbenen  abgrenzen 
lassen,  so  daß  es  sich  kaum  rechtfertigt,  die  letzteren  etwa  als  Pseudoporencephalie 
abzutrennen.  Je  früher  der  Substanzverlust  erfolgte,  um  so  ausgeprägter  ist  die  Ueber- 
ragung  der  Eandwindungen  über  den  Poms,  das  Hineinsinken  derselben  in  den 
Trichter,  die  EadiärsteUung,  die  Mikrogyrie  (Kleinwindungstypus)  der  umgebenden 
Windungen,  die  Verarmung  der  Einde  an  GangUenzellen,  die  unreife  fötale  Form 
der  Zellen,  die  GUawucherung,  diffuse  und  tuberöse  Sklerose.  Um  so  mehr-  wölbt 
sich  auch  die  gesunde  Seite  nach  der  kranken,  indem  sie  den  Eaum  ausfüllen 
hilft,  und  zwar  auch  durch  vikariierende  Hypertrophie  in  den  entsprechenden  gleich- 
namigen Bezirken. 

Auf  die  Verbildungen  des  Schädels  ist  nicht  viel  zu  geben.  Er  war  auf  der 
erkrankten  Seite  vorgewölbt  oder  abgeflacht  und  schief,  verkleinert  und  emgezogen ; 
er  war  asymmetrisch  oder  trotz  hochgradigen  doppelseitigen  Gehirndefekts  wenig 
asymmetrisch,  sogar  ganz  normal.  Der  höchste  Grad  von  Asymmetrie  bezieht  sich 
auf  eine  traumatische  Entstehung  bei  schwerer  Zangengeburt  (v.  Monakow).  Ab- 
norme gleichmäßige  Vergrößerung  des  Schädels  wird  von  Cruveilhier  und  Kun- 
drat angegeben,  bei  hochgradigen  Defekten  sind  mikrocephale  Schädel  beobachtet 
(Kündrat,  Anton,  Kirchhoff),  endlich  sind  Schädeldefekte  (Poroakranie)  erwähnt, 
z.  B.  Oeffnungen,  die  nur  durch  Membranen  geschlossen  waren,  die  am  ehesten  für 
Trauma  sjjrechen.  Jedenfalls  kann  das  Verhalten  des  Schädels  die  Frage  nicht  ent- 
scheiden, ob  eine  Poren cephalie  angeboren  oder  erworben  sei.  Während  FtiRSTNER 
und  Zacher  gerade  die  normale  Beschaffenheit  des  Schädels  für  die  kongenitale 
Entstehung  der  Porencephalie  ins  Feld  führen,  war  Gudden  der  Ansicht,  daß  die 
meisten  Deformitäten  des  erwachsenen  Schädels  aus  dem  kindlichen  Alter  herrühren, 
und  zwar  um  so  tiefgreifender  seien,  je  jünger  das  Individuum  war,  als  es  die  Störung 
traf.  Wohl  wird  der  Schädel  hauptsächlich  durch  die  Garotis  externa,  also  in  ge- 
wisser Unahhängigkeit  vom  Gehirn  ernährt,  doch  wird  er  sicher  auch  vom  Hirn  be- 
einflußt, mehr  als  umgekehrt,  ist  aber  daneben  noch  von  vielerlei  Dingen  abhängig, 
wie  vom  Muskelzug  der  Hals-,  Nacken-  und  Gesichtsmuskeln. 


Intracerebrale  Degeneration  bei  Porencephalie. 

Es  kann  nicht  ausbleiben,  daß  große  Substanzdefekte  des  Hirns  zu  Unter- 
brechinigen  der  Leitungsbahnen  und  diese  wiederum  zu  Degenerationen  im  Projektions-, 
Assoziations-  und  Kommissuren  System  führen.  Besonders  v.  Monakow  und  neuer- 
dings Obersteiner  haben  gezeigt,  wie  fruchtbar  das  Studium  der  Porencephalie  sein 
kann  für  die  Forschung  der  Bahnen.  Da  häufig  Defekte  im  Gebiet  der  mittleren 
Gehirnarterie  sitzen,  so  kommen  Zentralwindungen,  Insel  und  hinterer  Stirnteü  be- 
sonders in  Betracht  und  die  Entartung  wird  besonders  die  motorischen  Bahnen  bis 
in  den  Seiten-  und  Vorderstrang  des  Eückenmarks  und  die  Vordersäulen  ergreifen. 

1.  Ist  der  vordere  Stirn  läppen  zerstört,  so  degeneriert  die  motorische  Bahn,  die 
Bahn  zu  den  Kernen  der  Brücke  und  zum  entgegengesetzten  und  gleichseitigen  Klein- 
hirn (frontocerebellare  Bahn),  wodurch  der  Hirnschenkelfuß  schmäler  wird ;  ferner 
schwinden  die  Sehhügelkerne,  weil  der  Stirnlappen  durch  den  vorderen  Schenkel  der 
Capsiüa  interna  mit  den  vorderen  Kernen  des  Sehhügels  verbunden  ist  (vorderster 
Abschnitt  des  lateralen  Kernes  und  der  mediale  Kern).  Es  sch^Wndet  das  Kleinhirn 
der  anderen  Seite  (auf  dem  Weg  der  frontocerebellaren  Bahn  des  Hirnschenkelfußes). 
Ist  der  Streifenhügel  noch  mitverletzt,  so  atrophiert  die  Substantia  nigra.  Es  dege- 
nerieren zahlreiche  Assoziationsbahnen  und  der  Balken  verschmälert  diffus  ohne  um- 
schriebene Degenerationszone.  In  Obersteiners  Fall  war  von  Assoziationsbahnen 
nur  der  Fasciculus  long.  inf.  vorhanden,  sonst  aber  nichts,  kern  Gingulum,  kein  Fase, 
subcallosus,  fronto-occipitalis,  kein  senkrechtes  Occipitalbündel.  Und  von  Kommissuren 
war  die  vordere  vorhanden,  während  der  Balken  ganz  fehlte  und  sogar  em  gutes 
Beispiel  für  fötalen  Balkenmangel  abgab.  Sekundäre  Sehhügeldefekte  betreffen  nach 
V.  Monakow  immer  nur  die  Kerne,  deren  Strahlungen  mit  den  defekten  Einden- 
abschnitten  in  Zusammenhang  stehen.  Die  laterale  und  sog.  ventrale  Kerngruppe 
gehen  zugrunde  nach  Ausfall  der  Zentralwindung  und  Gyrus  supramarginalis,  dem 
Defekt  dii-ekt  proportional,  bei  Defekt  der  hinteren  Zentralwindung  und  Gyrus  supra- 
marginalis scm-umpft  die  ventrale  Kerngruppe  (Sklerose  der  Ganglienzellen  und 
sekundäre  Ghawucnerung).  Dagegen  erleiden  die  Verbmdungen  der  MeduUa  oblongata 
und  des  Mittelhirns  mit  den  Sehhügeln  nur  eine  Atrophie  zweiter  Ordnung  (einfache 
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Atrophie),  hierher  gehören  Faserbündel  der  den  gekreuzten  Kernen  der  Hinterstränge 
entstammenden  Schleife  (Monakow). 

2.  Die  beiden  Zentralwindnngen  sind  nie  isoliert  zerstört,  sondern  meist  mit 
Teilen  der  Stirn-,  Schläfen-  oder  Scheitellappen  zusammen.  Es  entartet  die  Pyra- 
midenbahn bis  hinunter  ins  ßückenmark,  wo  auch  die  Ganglienzellen  der  Vorder- 
säulen leiden.  Defekte,  die  vor  dem  5.  Monat  entstehen,  hindern  die  Entwicklung 
der  Pyi-amiden,  später  entstandene  bringen  sie  zur  Entartung. 

In  Obersteiners  Fall  war  der  ganze  Stabkranz  rechts  defekt  und  reduziert 
auf  den  vorderen  Stiel  des  Thalamus,  die  Radiatio  striothalamica  und  schwache  An- 
deutungen von  Fornix  und  Riechbündel.  In  der  Oblongata  fehlten  die  Pyramiden 
ganz,  im  Rückenmark  die  Pyramidenvorderstränge,  aber  auch  im  Seitenstrang  ent- 
sprachen vorhandene  Fasern  wohl  eher  aufsteigenden.  Hier  kommen  dann  die  seit- 
lichen Einkerbungen  und  Furchen  zum  Vorschein,  die,  vom  Kleinhirnseitenstrang 
umsäumt,  tief  in  die  Pyramiden  einschneiden  (Fig.  90).  Sie  sind  von  mehreren 
Forschern  bei  Porencephalie  gefunden  und  von  Pältauf  so  erklärt  worden,  daß 
über  der  mangelhaften  Pyramidenbahn  sich  die  Kleinhirnseitenljahii  vollkommen  ent- 
wickelt, indem  die  Furche  für  die  notwendige  Oberfiächenausdehnung  den  erforder- 
lichen Raum  gewähre.  Es  muß  übrigens  gesagt  sein,  daß  die  Einkerbungen  durch- 
aus nicht  alle  Fälle  von  Agenesie  der  Pyramiden  begleiten,  daß  sie  aber  nur  bei 
Pyramidenmangel  gefunden  wurden.  Am  kindlichen  Cervikalmark  scheint  eine  ähn- 
hche  Furche  mit  dem  Eintritt  eines  Gefäßes  zusammenzuhängen,  was  vielleicht  für 
eine  gewisse  normale  Präformation  dieser  Furche  spricht,  die  dann  nur  pathologisch 
vertieft  würde. 


a  b 

Fig.  90.  a  Querschnitt  aus  der  Cervikalanschwellung.  Emkerbung,  von  Klein- 
hirnseitenstrangbahn  umsäumt,  schneidet  tief  in  das  Pyramiden  gebiet  ein.  Nach 
Obersteinee  (bei  Porencephalie).  b  Querschnitt  aus  der  Cervikalanschwellung  emes 
normalen  neugeborenen  Kindes,  mit  Einkerbungen  in  der  Pyramidengegend  (nach 
Obeesteiner). 

.3.  Bei  Defekten  im  Schläfenlappen  schwinden  die  lateralen  Bündel  des  Hirn- 
schenkelfußes, die  zur  Brücke  und  zum  gekreuzten  Kleinhirn  ziehen  (TÜECKsches 
Bündel),  ferner  das  Corpus  geniculatum  internum  (Monakow),  das  Stratum  zonale 
des  Sehhügels  und  der  mediale  Kern,  bei  frühzeitigen  Defekten  die  hinteren  Zwei- 
hügel (tertiäre  Atrophie),  das  Assoziationssystem  der  Konvexität  (Fasciculus  arcuatus) 
und  die  Verbindung  mit  dem  Occipitallappen  (Fasciculus  longitudinahs  inferior),  die 
oberen  Anteile  des  einstrahlenden  Balkens  in  einer  sichelförmigen  Zone  bis  in  den 
Forceps  und  bis  in  den  Schläfen-  und  Hinterhauptlappen  der  anderen  Seite.  In 
Obersteiners  Fall  ergab  sich  partielle  emseitige  Agenesie  der  Hörbahn  (Temporal- 
lappen, medialer  Kniehöcker,  Ai'm  der  hinteren  Vierhügel  und  diese  selbst  bei  un- 
versehrtem Trapezkörper  und  lateraler  Schleife  (den  Analogen  des  Tractus  und  Nervus 
opticus  der  Sehbahn). 

4.  Angeborene  oder  früh  erworbene  Defekte  im  Occipitallappen  schädigen  in 
erster  Linie  die  Sehstrahlung  (besonders  das  Stratum  sagittale  internum),  ferner 
kommt  es  zur  Rückbildung  des  Corpus  geniculatum  externum,  des  Pulvinar  und 
der  oberen  Schichten  der  vorderen  Zweihügel  derselben  Seite.  Dabei  atrophiert  auch 
der  Tractus  opticus  derselben  Seite  und  beide  Nervi  optici.  Im  FaUe  Obersteiners 
fehlte  die  ganze  rechte  Sehbahn  (mit  linker  Hemianopsie),  also  der  rechte  Tractus, 
das  Corpus  geniculatum ;  der  rechte  vordere  Vierhügel  war  verkümmert,  das  Pulvinar 
kaum  angedeutet,  der  rechte  Occipitallappen  stark  geschädigt,  ohne  Schichtung. 
Damit  würde  die  Lehre  v.  Monakows  bestätigt,  daß  frühzeitige  Schädigung  der 
Sehfasern  im  Occipitalhirn  sich  bis  in  die  Sehnerven  verfolgen  lasse.  Ferner  demon- 
strierte Obersteinee  die  partielle  Kreuzung  im  Chiasma,  indem  der  Gehalt  an  Mark- 


162 


Kapitel  II. 


fasern  in  beiden  Optici  nicht  wesentlich  verschieden  war,  wonach  gekreuzte  und 
ungekreuzte  Fasern  beim  Menschen  sich  ungefähr  die  Wage  halten.  Außer  der  Seh- 
bahn schwinden  noch  Assoziationsfasern  im  Fasciculus  arcuatus  und  Fasern  des 
Balkenforceps  und  des  Tapetum  der  anderen  Seite. 

5.  Nach  Zerstörung  im  Parietallappen  entarten  der  retrolentikuläre  Anteil  der 
inneren  Kapsel,  der  ventrale  Anteil  der  Sehhügelkerne,  Assoziationsbahnen  nach  den 
Zentralwindungen,  Hinterhaupt-  und  Schläfenlappen  und  Balkenfasern,  die  auf  die 
andere  Seite  hinübergehen. 
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V.  Hydrocephalie  (Wasserkopf). 

Hydrocephalie  bedeutet  die  Ansammlung  großer  Flüssigkeits- 
mengen im  Schädelraum  mit  oder  ohne  Ausdehnung  des  Schädels, 
wiewohl  zunächst  die  ausgeweiteten  Schädel  darunter  verstanden 
werden.  Beim  Hydrocephalus  externus  ist  das  Wasser  im  Arachnoidal- 
raum,  beim  internus  in  den  Ventrikeln  oder  auch  nur  in  einem  Seiten- 
ventrikel halbseitig  angesammelt.  Man  unterscheidet  ferner  den  Hydro- 
cephalus acquisitus  vom  congenitus,  muß  aber  dabei  zugeben,  daß  oft 
auch  nur  die  Anlage  angeboren  ist  und  die  Entwicklung  und  das 
Wachstum  desselben  erst  extrauterin  erfolgen,  was  von  veränderter 
Zirkulation  und  Ernährung  abhängen  mag.  Schätzt  man  die  normale 
Menge  der  cerebrospinalen  Flüssigkeit  auf  60 — 150  g  (eher  zu  hoch), 
so  beträgt  sie  in  mäßigen  Fällen  von  Hydrocephalus  200—400  g,  in 
hohen  Graden  1— 5Liter(!).  Vom  Druck  der  normalen  Cerebrospinal- 
flüssigkeit  (5—6  mm)  und  in  Hydrorhachissäcken  ist  schon  die  Rede 
gewesen.  Hier  scheint  der  Druck  nicht  wesentlich  erhöht,  doch  ist  er 
selten  gemessen.  Die  rhythmische,  zirkulatorische  und  respiratorische 
Schwankung  ist  gering. 

In  den  erweiterten  Ventrikeln  ist  das  Ependyra  verdickt,  sogar 
körnig  und  warzig,  die  Glia  darunter  vermehrt,  die  Wand  bildet  Vor- 
sprünge, Leisten  und  Taschen.  Wie  anderwärts  kommen  nach  Maze- 
ration und  Abstoßung  des  Ependyms  Verwachsungen  zustande,  be- 
sonders im  Hinterhorn,  und  dadurch  abgesackte  Hohlräume.  Foramen 
Monroi,  Aquädukt  und  4.  Ventrikel  sind  erweitert.  Die  AdergeHechte 
sind  abgeplattet  oder  hypertrophisch,  auch  etwa  entzündlich  verdickt. 
Das  Septum  pellucidum  ist  verdünnt,  auch  siebförmig  durchlöchert 
oder  kann  in  seinem  sogenannten  Ventrikel  Flüssigkeit  enthalten. 
Die  Gliederung  der  Gehirnoberfläche  ist  verstrichen,  da  die  Hemi- 
sphären zu  Blasen  aufgetrieben  sind.  Von  Druck  und  Verdünnung 
wird  das  Marklager  mehr  betrotfen  als  die  Rinde;  Tapetura  und  Balken 
schwinden.  Das  Mark  scheint  mehr  durch  Druckatrophie  als  durch 
Unterbrechung  und  sekundäre  Degeneration  zu  leiden,  da  das  Mark- 
lager hauptsächlich  von  Ventrikelgefäßen  ernährt  wird,  die  dem  Druck 
stärker  ausgesetzt  sind  als  die  Rindengefäße.  Durch  erweiterte  peri- 
vaskuläre Räume  und  Ausfall  von  Zellen  gewinnt  die  Rinde  ein  sieb- 
artiges Aussehen.  Viele  Ganglienzellen  sind  rundlich  wie  in  der  Bil- 
dungszeit. Die  Stammganglien  sind  plattgedrückt,  ihr  Ependymüberzug 
verdickt.  Hat  der  Hydrocephalus  früh  eingesetzt,  so  werden  sie  gar 
nicht  gebildet.  Die  Brücke  wird  abgeplattet.  Chiari  sah  die  durch 
Druck  verlängerten  und  zu  dünnen  Zapfen  ausgezogenen  Tonsillen 
und  die  medialen  Teile  der  Lobi  inferiores  in  das  Hinterhauptloch 
und  den  Wirbelkanal  hineingestopft,  sogar  das  ganze  Kleinhirn  in  den 
Wirbelkanal  und  eine  Spina  bifida  cervicalis  hineingedrängt.  Aber 
neue  Fälle  machen  es  wahrscheinlich,  daß  der  Hydrocephalus  nicht 
allein  wirkt,  sondern  auch  Wachstumserscheiaungen  dabei  tätig  sind. 

Im  verlängerten  Mark  hat  man  besonders  neben  verkümmertem 
Kleinhirn  Atrophie  der  Oliven  gefunden,  ferner  waren  die  Strickkörper 
und  Seitenstränge  mangelhaft  oder  degeneriert,  je  nach  dem  Zeitpunkt 
der  einsetzenden  Druckwirkung.  Der  Pyramidenmangel  ist  gelegent- 
lich so  vollkommen  wie  bei  Anencephalus.  Von  330  Fällen  von  Spina 
bifida  waren  41  Fälle  mit  Hydrocephalus  verknüpft,  ja  man  kennt  das 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  12 


164 


Kapitel  IL 


plötzliche  Auftreten  eines  Hydrocephalus  nach  operativem  Verschluß 
der  Spina  bifida.  Von  der  Fortleitung  des  Druckes  von  einer  Myelo- 
cystocele  nach  den  Hirnventrikeln  und  umgekehrt,  was  Morgagni 
schon  gut  bekannt  war,  ist  schon  die  Rede  gewesen. 

Der  Hydrocephalus  externus  kommt  für  uns  als  Mißbildung 
kaum  in  Betracht.  Entweder  entsteht  er  ex  vacuo  bei  verschieden- 
artigem Hirnschwund,  auch  wohl  bei  der  reichlichen  Gelegenheit  des 
Flüssigkeitsaustausches  als  Begleiterscheinung  eines  inneren,  oder  er 
ist  entzündlicher  Natur  und  das  Exsudat  sammelt  sich  in  jenen 
Zisternen  und  Lakunen  zwischen  Pia  und  Arachnoides  an  der  Basis, 
in  der  Fossa  Sylvii,  am  hinteren  Kleinhirnumfang,  oder  endlich  ist  er 
ein  Stauungshydrops  bei  erschwertem  Blut-  und  Lymphabfluß  wegen 
Geschwülsten  an  Hals  und  Schädelbasis. 

Auch  der  Hydrocephalus  internus  acquisitus  erweckt 
wenig  Interesse  in  diesem  Zusammenhang:  auch  er  ist  Folge  der 
Stauung  oder  Entzündung,  letztere,  wenn  eine  Meningitis  an  den  Ver- 
bindungsspalten auf  die  Adergeflechte  übergeht,  erstere,  wenn  die 
Vena  magna  Galeni  komprimiert  oder  wenn  das  Foramen  Magendie 
durch  Exsudate  verklebt  oder  der  Aquädukt  verschlossen  wird. 

Dagegen  hat  der  Hydrocephalus  foetalis  mannigfache  Be- 
ziehungen mit  Mißbildung  und  steht  selbst  an  der  Grenze  der  Miß- 
bildungen. Daß  er  auf  dem  Boden  kongenitaler  Anlage  erst  nach 
der  Geburt  sich  ausbildet,  war  bereits  Morgagni  bekannt.  Immer 
mehr  werden  hierbei  auch  starke  Verbildungen  des  Gehirns  gefunden. 
Unbekümmert  um  die  starke  Beeinträchtigung  geht  die  Entwicklung 
des  übrigen  fötalen  Körpers  ruhig  ihren  Gang  und  beweist  damit  ihre 
Unabhängigkeit  vom  Gehirn  in  der  Entwicklungsperiode.  Anton  er- 
wähnt ein  Kind  von  3900  g  trotz  hochgradigen  Hydrocephalus.  Die 
Schwangerschaft  braucht  weder  gestört  noch  unterbrochen  zu  werden. 
Es  wird  angegeben,  die  Kindbewegungen  seien  meist  herabgesetzt, 
einmal  konvulsiv  gewesen  (Anton).  Die  gedehnten  Hirnblasen  können 
platzen  und  auf  der  Schädelbasis  bindegewebige  Reste  zurücklassen 
(hydrocephale  Anencephalie  nach  Crüveilhier). 

Der  Hydrocephalus  kann  die  Geburt  erschweren  oder  hindern 
und  fordert  zur  Craniotomie  auf.  Indessen  sind  hohe  Grade  intra- 
uterinen Hydrocephalus  selten.  Nicht  immer  entspricht  übrigens  die 
Ausweitung  des  Schädels  der  Auftreibung  der  Ventrikel,  im  Gegenteil 
kann  der  Schädel  sogar  mikrocephal  sein  (Hydromikrocephalie)  und 
die  Ausdehnung  geschieht  lediglich  auf  Kosten  des  Gehirns.  Es  kommt 
auch  vor,  daß  zeitlebens  ein  Hydrocephalus  unerkannt  bleibt  und  erst 
bei  der  Sektion  ergeben  sich  Ueberreste  desselben  in  Gestalt  von  Ver- 
dickungen der  Ventrikelwand  und  Verwachsungen  der  Hinterhörner. 
Solche  Befunde  sind  in  40  Proz.  (1169:474)  erhoben  (Anton).  Kon- 
genitale Hydrocephalie  ist  auch  bei  Tieren  beobachtet,  z.  B.  bei  Fohlen, 
als  Nebenbefunde  kennt  man  Anophthalmie. 

Beim  Hydrocephalus  haben  wir  es  mit  einer  Verbildung  zu  tun, 
die  sich  wohl  am  ehesten  neben  Porencephalie  auf  pathologische  Er- 
eignisse des  Fötallebens  zurückführen  läßt,  und  wer  bei  Mißbildungen 
lediglich  an  Hemmungsbildung  denkt,  ist  vielleicht  nicht  geneigt,  den 
fötalen  Hydrocephalus  zu  ihnen  zu  rechnen.  Nur  darf  man  dabei 
nicht  vergessen,  daß  wir  bei  jenen  Hemmungen  die  Ursache  des  Still- 
standes, das  pathologische  Ereignis,  welches  bestimmte  Teile  von  der 
weiteren  Entwicklung  ausschaltet,  eben  meistens  nicht  kennen,  so  daß 
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die  Auffassung  als  eine  Hemmung  über  die  Ursache  auch  nichts  aus- 
sagen kann.  Zur  Erkrankung  der  Ventrikelwand  können  intrauterine, 
infektiöse,  entzündliche,  traumatische  Anlässe  im  Gefolge  kongenitaler 
Lues,  Alkoholismus  der  Eltern,  Stoß  oder  Erschütterung  des  schwangeren 
Leibes  fuhren.  In  Fällen,  wo  ein  hypertrophisches  Adergeflecht  ge- 
funden wurde,  kann  man  wohl  an  eine  ungenügende  Rückbildung 
desselben  denken,  denn  es  füllte  einst  im  3.  Monat  den  ganzen  Ven- 
trikel aus  und  war  noch  in  der  zweiten  Hälfte  der  Fötalzeit  größer 
als  nach  der  Geburt.  Da  es  nun  immer  wahrscheinlicher  wird,  daß 
die  uralte  Ansicht  von  der  sekretorischen  Bedeutung  des  Adergeflecht- 
epithels Recht  hat  [Ernst,  Schlaepfer  ')],  so  wäre  auf  dem  Weg  der 
Persistenz  und  Hypersekretion,  vielleicht  auch  vermehrter  Exsudation 
des  Adergeflechts  ein  Hydrocephalus  wohl  erklärlich.  Bei  den  Fällen, 
die  nach  der  Geburt  wachsen,  scheint  auch  Rachitis  mitwirken  zu 
können,  die  ja  oft  den  Hydrocephalus  begleitet. 

Die  Veränderungen  des  Schädels  beziehen  sich  mehr  auf 
die  Kapsel  als  auf  den  Gesichtsschädel.  Sie  ist  erweitert  und  ab- 
gerundet. Die  Hinterhauptschuppen  sind  platt  und  horizontal,  die 
Knochenränder  durch  Membranen  verbunden,  worin  sich  später  Knochen 
(WoRMsche  Schaltknochen)  bilden.  Die  Deckknochen  sind  papierdünn, 
verlieren  ihre  Diploe,  stellenweise  auch  die  Knochensubstanz  und 
können  aussehen  wie  Butzenscheiben.  Holen  sie  später  beim  Still- 
stand des  Hydrocephalus  die  Verknöcherung  nach,  so  sind  sie  strahlig 
zackig  an  den  Rändern.  Der  AHLFELDsche  Atlas  gibt  eine  Auswahl 
von  hydrocephalischen  Schädeln  mit  einseitiger  Ausweitung,  mit  vielen 
zerstreuten,  ganz  unregelmäßigen  Knochenplatten;  mit  Schalt-  und 
Zwickelknochen  (Ossicula  triquedra,  Wormiana,  raphogeminantia), 
regelmäßigen  rhomboiden  Knochen  in  der  großen  Fontanelle,  wobei 
oft  die  Gesamtmasse  der  Schädelknochen  die  Norm  übertriff't  und  sich 
das  gesteigerte  Knochenwachstum  durch  prämature  Synostose  verrät. 
Die  Orbitaldächer  und  mit  ihnen  die  Augäpfel  werden  herabgedrückt, 
so  daß  letztere  mehr  von  den  unteren  Augenlidern  bedeckt  werden 
und  über  der  Cornea  einen  weißen  Sklerasaum  aufweisen.  Die  Lamina 
cribrosa  rückt  hinab,  der  Türkensattel  wird  weit  und  flach,  das  Hinter- 
hauptloch erweitert.  Anton  erwähnt  einen  Schädel  von  87  cm  Umfang 
und  8300  ccm  Kapazität.  Ist  die  Flüssigkeit  resorbiert,  so  kann  von 
der  Glastafel  bezw.  von  der  Dura  aus  die  Schädelkapsel  sich  kompen- 
satorisch verdicken,  wie  es  ja  namentlich  vom  rhachitischen  Hydro- 
cephalus am  bekanntesten  ist. 

Ueber  Hydro mikrocephalie,  eine  ungewöhnliche  Form  des 
angeborenen  Hydrocephalus,  haben  Zappert  und  Hitschmann  be- 
richtet. Der  Schädel  des  11  Tage  alten,  2700  g  schweren  weiblichen 
Kindes  bot  äußerlich  nichts  Auffälliges,  als  Asymmetrie.  Die  rechte 
Hälfte  war  größer  als  die  linke,  der  Umfang  maß  38  cm.  350  ccm 
Flüssigkeit  flössen  ab.  Das  Gehirn  schien  zu  fehlen  und  der  Raum 
nur  von  Flüssigkeit  eingenommen ;  ebenso  fehlten  Hirnschenkel  und 
Stammganglien,  wogegen  Kleinhirn,  Brücke,  Medulla  oblongata,  die 
mit  den  Vierhügeln  scharf  abschloß,  Dura  mit  Falx  und  Tentorium 
vorhanden  waren.  Auf  die  Dura  folgte  eine  gefäßreiche  Membran  aus 
Arachnoides  und  Pia,  darauf  eine  krümelige  Masse  mit  Ganglienzellen- 
schicht, aber  ohne  Pyramidenzellen  und  eine  streifige  Markschicht. 


1)  Zieglers  Beiträge,  Siippl.-Bd.  VII,  1905. 
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Olfactorius  und  Chiasma  fehlen  und  Nervi  optici  sind  als  graurote 
Stränge  bis  zu  den  Bulbi  erkennbar.  Die  inneren  Carotiden  sind  eng, 
es  fehlen  Circulus  Willisü,  Art.  corpori  callosi,  Art.  fossae  Sylvii. 
Wegen  vollkommenen  Pyramidenmangels  berühren  sich  die  Oliven 
(Fig.  60).  Trotzdem  das  Großhirn  nur  in  Spuren  vorhanden,  bewegte 
sich  das  Kind,  sog  und  wimmerte.  Als  Nebenbefund  sind  Heterotopie 
im  Lendenmark,  mangelnde  Markbildung  in  den  Hintersträngen  des 
Halsmarks,  geringe  Entwicklung  der  Hinterstrangkerne  zu  erwähnen. 

Eine  interessante  Frage,  deren  Klärung  der  Zukunft  vorbehalten  bleibt,  ist  die, 
ob  bei  mangelnden  Pyramiden  infolge  des  fehlenden  (ausbleibenden)  cerebralen  Reizes 
die  Vorderhornganglien  auf  unreifer  embryonaler  Stufe  zurückbleiben;  nach  Märi- 
NESCO  wäre  das  daran  zu  erkennen,  daß  sie,  etwa  entsprechend  dem  5.  Monat,  zwar 
ihren  peripheren  Baum  färbbarer  Substanzportionen  (NissLscher  Körner)  schon  be- 
säßen, dagegen  um  den  Kern  herum  noch  keine  hätten.  Zellreifung  und  Mark- 
bildung in  den  vorderen  Wurzeln  soUen  Hand  in  Hand  gehen.  Es  wäre,  wenn  sich 
das  bestätigt,  eine  Abhängigkeit  des  spino-muskulären  Neurons  vom  cortico-spinalen 
festzustellen. 

Von  solchen  seltenen  Formen  der  Hydromikrocephalie  hat  Cruveilhier  einen 
Fall  beschrieben :  Bei  einer  Totgeburt  hatte  der  Schädel  kaum  die  Hälfte  des  ge- 
wöhnhchen  Umfangs,  das  Gehirn  war  durch  einen  Sack  mit  Flüssigkeit  ersetzt, 
Streifenhügel,  Sehhügel,  Kleinhirn  imd  Medulla  oblongata  waren  atrophisch.  —  Im 
Fall  von  Klebs  maß  der  Umfang  des  Schädels  36  cm.  Die  Flüssigkeit  war  von 
einer  Membran  mit  Meningen  und  Rindenresten  umschlossen.  Von  Seh-  und  Streifen- 
hügei  waren  Reste  da.  Kleinhirn  und  Medulla  erwiesen  sich  normal.  —  Henoch 
beschrieb  ein  Kind  von  3  Monaten,  mit  45  cm  Schädelumfang,  starkem  Hirnschwund. 
Am  Schädelgrund  sind  die  großen  Stammganghen  als  Klumpen  vertreten,  während 
Kleinhirn  und  Medulla  normal  sind. 

In  Cruveilhiers  Fall  wurde  der  Mikrocephalus  beachtet,  in  den  drei  anderen 
wurde  die  Mißbildung  erst  bei  der  Sektion  gewürdigt.  Diese  Hydromikrocephalie 
ist  nicht  grundsätzUch  vom  Hydrocephalus  verschieden,  sondern  nur  nach  dem  Zeit- 
punkt der  Entstehung.  Entsteht  der  gewöhnUche  Hydrocephalus  in  späteren  Stadien, 
wo  die  Hemisphären  entwickelt  und  das  Schädeldach  normal  gestaltet  sind,  so 
drückt  die  Flüssigkeit  auf  Ventrikelwand  und  Schädel  um  so  mehr  luiter  Ver- 
dünnung derselben,  je  hochgradiger  und  früher  der  Druck  wirkt.  Hier  muß  aber 
die  Flüssigkeit  in  früherer  Zeit  sich  angesammelt  haben,  als  die  Hirnrinde  in  der 
ersten  Entwicklung  begriffen ,  die  Stammganglien  kaum  angelegt  waren ,  was  im 
3.  Monat  geschieht.  Die  Schädigung  hat  somit  die  Entwicklung  des  Geliirns  und 
der  Stammganghen  hintangehalten,  allerdings  möglicherweise  auch  teilweise  zurück- 
gebildet. An  die  Anencephalie  erinnert  das  Verhalten  der  Hirnnerven,  die  mit  Aus- 
nahme von  I  und  II  alle  unversehrt  sind.  Auch  die  Aplasie  der  Carotiden  und 
Basalgefäße  spricht  für  einen  frühen  Zeitpunkt.  Da  der  Blutstrom  kein  cerebrales 
Verbreitungsgebiet  fand,  wurde  er  in  die  Ophthalmica  abgelenkt,  die  auffallend  groß 
erscheint. 

Frühzeitige  hydropische  Hirnblasen  sind  verschiedentlich  beobachtet  (Meckel, 
RuDOLPHi,  Dareste).  Die  Beobachtung  Meckels  betrifft  ein  abortives  Zwilhngsei, 
bei  deren  einem  die  Hirnblasen  einen  kugeligen  Sack  bildeten  {s.  Ahlfeld).  Der 
Fall  RuDOLPHis  betrifft  einen  Fötus  von  6  Wochen.  Beide  sind  um  so  wertvoller, 
als  gewöhnlich  in  abortierten  Eiern  die  Föten  zerfallen  oder  gar  resorbiert  sind. 


Hydrorayelie. 

Häufig  ist  der  Hydrocephalus  mit  Hydromyelie  begleitet,  aber 
durchaus  nicht  immer.   Man  kennt  genug  Fälle,  wo  ausschließlich  der 

3.  Ventrikel  und  die  Seitenventrikel,  aber  der  Aquädukt  und  der 

4.  Ventrikel  nicht  mehr  erweitert  sind.  Die  Hydromyelie  bedeutet 
die  einfache  Erweiterung  des  Zentralkanals  und  kann  wiederum  an- 
geboren oder  erworben  sein,  im  letzteren  Falle  veranlaßt  durch  Kom- 
pression des  Rückenmarkes,  durch  irgendwelchen  behinderten  Abfluß 
des  Liquor,  im  Gefolge  von  Hemmungsbildungen  des  Rückenmarks 
(Fig.  91). 
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Uns  interessieren  hier  vor  allem  die  angeborenen  Formen.  In 
ihren  höchsten  Graden  fluktuiert  das  Rückenmark  und  fällt  beim  Ein- 
schneiden zusammen.  Die  Höhle  ist  fingerweit,  kreisrund  oder  quer- 
oval, rautenförmig,  wohl  auch  auf  dem  Durchschnitt  wie  ein  Schild 
oder  ein  Schlüsselloch.  Naturgemäß  leidet  die  graue  Substanz  mehr  und 
direkter  als  die  weiße,  namentlich  werden  die  Hörner  verzogen  und  ver- 
strichen. Die  Haupthöhle  besitzt  etwa  Divertikel  und  Ampullen,  die  zu- 
sammen rosenkranzförmig  angeordnet  sind,  oder  es  sind  mehrere  Lich- 
tungen mit  Zwischenwänden.  Die  Wand  ist  glatt,  epithelbesäumt,  kann 
aber  durch  Mazeration  stellenweise  das  Epithel  verlieren  und  führt  dann 
bloß  Glia.  Das  Rückenmark  ist  meist  nur  durch  Druckatrophie  be- 
teiligt, aber  von  diesen  bisher  geschilderten  reinen  Fällen  gibt  es  eben 
nun  alle  Uebergänge  zur  Syringomyelie,  dadurch,  daß  sich  die  Wand 
unregelmäßig  auflockert  und  fetzig  erweicht,  daß  Blutungen  mit  Bil- 
dung von  Zerfallshöhlen  dazukommen,  daß  von  der  zentralen  Glia- 
masse  aus  Gliawucherung  und  Neubildung  ausgeht,  das  neugebildete 
Gewebe  wiederum  blutet,  erweicht,  zerfällt,  Spalten  und  Hohlräume 
bildet,  die  von  vornherein  oder  sekundär  durch  Einbruch  mit  dem 
Zentralkanal  in  Verbindung  treten,  so  daß  ein  ganzes  System  kom- 
munizierender Höhlen  entsteht,  von  denen  die  einen  ein  Epithel  haben, 
vielleicht  erst  sekundär  vom  Zentralkanal  her  bezogen,  die  anderen 
nicht.  Am  anderen  Ende  der  Reihe  liegt  das  entgegengesetzte  Extrem, 
das  heißt  der  Zentralkanal  liegt  ganz  unbeteiligt  und  unversehrt  außer- 
halb und  neben  den  Zerfallshöhlen.  Es 
ist  also  ganz  unmöglich,  zwischen  Hydro- 
myelie und  Syringomyelie  eine  scharfe 
Grenze  zu  ziehen,  wenn  man  auch  im 
allgemeinen  gut  daran  tut,  beide  Formen 
in  ihren  ausgesprochenen  Vertretern  aus- 
einander zu  halten. 


Fig.  91.  Hydromyelie,  Halsmark;  die 
Höhle  entspricht  dem  erweiterten  Zentraikanal. 
Vergrößerung  3,5  (Präparat  von  Ernst). 

Analog  wie  beim  Hydrocephalus  darf  man  auch  bei  Hydromyelie 
darauf  hinweisen,  daß  vermutlich  dem  Ependymepithel  sekretorische 
Bedeutung  zukommt,  wie  dem  Epithel  der  Adergeflechte,  wenigstens 
kann  der  Verfasser  auch  am  Zentralkanalepithel  eine  granuläre  Struktur 
nachweisen,  die  stark  an  sekretorische  Drüsenzellen  erinnert. 

Auch  die  Hydromyelie  ist  neuerdings  an  jungen  menschlichen 
Embryonen  durch  P'ischel  nachgewiesen  (Fig.  92).  Die  Wichtigkeit 
solcher  frühen  Befunde  geht  schon  aus  dem  Wunsche  Darestes 
hervor,  solche  Hydromyelie  bei  Hühnerembryonen  künstlich  zu  er- 
zeugen. FiscHEL  fand  bei  einem  menschlichen  Ei  (Fig.  93)  von 
30  Tagen  Alter  und  10  mm  Länge  zwischen  vorderer  und  hinterer 
Extremität  ein  abnormes  Gebiet  im  Bereich  des  Medullarrohrs.  In 
der  Ansatzhöhe  der  unteren  Extremität  treten  zwei  Streifen  auseinander 
und  begrenzen  einen  kreisförmigen  Raum,  innerhalb  dessen  die  Ekto- 
dermzellen  abgeflacht  buckeiförmig  vorragen.  Das  Rückenmark  bildet 
ein  dorsales  Divertikel,  während  Rückenmarkshülle  und  embryonales 
Bindegewebe  zu  dünner  einheitlicher  Gewebsmasse  verschmolzen  sind, 
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die  aber  schwindet,  so  daß  schließlich  nur  noch  Ektoderm  über  dem 
Rückenmark  liegt.  Endlich  schwindet  die  dorsale  Wand  des  Medullar- 
rohrs  ganz  und  seine  Seitenwände  berühren  direkt  das  Ektoderm,  aber 
ohne  daß  der  Zentralkanal  nach  außen  mündet.  An  einer  Stelle  war 
das  Ektoderm  eingesunken,  was  dem  freien  Auge  schon  als  kleines 
Löchelchen  erschien,  und  das  Ektoderm  fehlte  sogar  und  überließ  den 
Verschluß  mesodermalen  Zellen.  Möglicherweise  hat  hier  einmal  eine 
Berstung  stattgefunden,  wofür  blasig  hydropisch  gequollene  Ektoderra- 
zellen  Zeugnis  ablegen,  oder  aber  die  Medullarrinne  hat  überdauert 
und  wurde  bloß  durch  wucherndes  Ektoderm  geschlossen.  Jedoch 
beweist  eine  subektodermale  Schicht  mesodermalen  Bindegewebes  die 
bereits  vollzogene  Abschnürung  des  Medullarrohrs  vom  Ektoderm, 
was  eher  für  nachträgliches  Platzen  infolge  frühembryonaler  Hydro- 
myelie  spricht.    Hätte  sich  der  Embryo  weiter  entwickelt,  so  würden 


Fig.  92.  -        Fig.  93. 


Fig.  92.  Embryonale  Hydromyelie  (nach  Fischel).  Dorsale  Ansicht.  Das 
abnorme  Gebiet  erstreckt  sich  von  der  Ansatzstelle  der  vorderen  Extremität  bis  über 
die  Ansatzstelle  der  hinteren  Extremität  hinaus.  Im  Bereich  der  letzteren  plötzliches 
Auseinanderweichen  der  medialen  Streifen,  die  einen  kreisförmigen  Eaum  begrenzen. 

Fig.  93.  Embryonale  Hydromyelie  (nach  Fischel).  Schnitt  durch  den  kranialen 
Abschnitt  der  in  Fig.  92  sichtbaren  kreisförmigen  Stelle.  Seitenwände  des  Rücken- 
marks auseinandergerückt,  legen  sich  dorsal  direkt  an  die  Ektodermschicht  an  und 
diese  bildet  die  dorsale  Wand  des  Zentralkanals.  Eine  Einsenkung  im  Ektoderm  war 
makroskopisch  als  Löchelchen  aufgefallen. 

sich  die  Wirbelbogen  mangelhaft  gebildet,  der  Wirbelkanal  hinten 
nicht  geschlossen  haben,  das  Rückenmark  weit,  seine  Seitenwaud 
dorsal  divergent  geblieben  sein  und  seine  dorsale  Decke  würde  sich 
aus  modifizierter  Haut  gebildet  haben.  Man  kann  ohne  Schwierigkeit 
einen  Zustand  ableiten,  der  etwa  der  Myelocystocele  entspricht.  Zweifel- 
los ist  die  FiscHELsche  Beobachtung  sehr  wichtig,  weil  durch  sie  die 
Hydromyelie  wieder  mehr  Geltung  bekommt  für  die  Auffassung  der 
Rückenmarksspalten,  für  die  er  allerdings  seinen  Befund  nur  mit 
großer  Vorsicht  verwertet  wissen  will. 
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VI.  Heterotopie  grauer  Substanz. 

Man  nennt  Heterotopie  eine  Insel  grauer  Substanz,  die  ins  Mark- 
lager von  Groß-  und  Kleinhirn  eingesprengt  ist.  Solche  Inseln  stammen 
aus  Groß-  oder  Kleinhirnrinde,  aus  den  Stamniganglien ,  besonders 
Putamen  und  Nucleus  caudatus  und  sind  linsen-  bis  haselnußgroß, 
stellen  Klumpen  dar  oder  wellige  Bänder,  die  an  die  Olive  erinnern 
und  aus  einem  Hilus  sogar  Nervenfasern  entspringen  lassen.  Statt 
Inseln  können  es  auch  Halbinseln  sein,  die  durch  eine  Brücke  mit 
der  Rinde  verbunden  sind.  Die  Aehnlichkeit  mit  der  Rinde  erstreckt 
sich  auf  die  Zellen,  die  kleine  kugelige  Formen,  Spindel-  und  Pyra- 
midengestalt haben.  Bei  höherem  Reifegrad  sind  sie  in  Schichten 
gesondert;  oft  ist  es,  als  ob  der  Rinde  über  der  Heterotopie  ein  ent- 
sprechender Anteil  fehle,  denn  sie  ist  defekt,  deformiert  oder  mikro- 
gyrisch,  wie  denn  überhaupt  enge  Beziehungen  zwischen  Heterotopie 
und  Mikrogyrie,  auch  Makrogyrie  bestehen.  Statt  daß  die  Tangential- 
fasern  ein  Flechtwerk  bilden,  sind  sie  dicke  Bündel.  Stirn-  und  Hinter- 
hauptlappen, die  Wandungen  der  Seitenventrikel  und  die  Umgebung 
der  grauen  Kerne  sind  Liebhngsstellen  der  Heterotopie.  An  letzteren 
Orten  sind  sie  auch  diffus,  nicht  scharf  abgegrenzt.  Ist  die  Hetero- 
topie neben  Mikro-  und  Makrogyrie,  Hydrocephalus  hauptsächlich  bei 
Mikrocephalie,  bei  Geisteskrankheiten  und  Epilepsie  gefunden  worden, 
so  kommt  sie  doch  gelegentlich  auch  bei  geistig  gesunden  Menschen 


170 


Kapitel  II. 


zur  Beobachtung.  Bis  zum  Jahre  1887  waren  im  Großhirn  20mal, 
im  Kleinhirn  80mal,  im  Rückenmark  6mal,  in  der  Brücke  Imal 
Heterotopie  beobachtet.  Auf  folgenden  Fällen  hat  sich  die  Kenntnis 
und  Lehre  von  der  Heterotopie  zuerst  aufgebaut :j 

TÜNGEL  beschi'ieb  in  den  Seiten  Ventrikel  hineinragende,  von  Ependym  über- 
zogene Geschwülste  besonders  im  Hinterhorn,  doppelseitige,  ins  Mark  hineinragende, 
von  markhaltigen  Scheidewänden  getrennte  Geschwülste  an  der  Spitze  des  Hinter- 
horns. 

ViBCHOW  beobachtete  Erhebungen  in  den  Ventrikel,  dicht  vor  dem  obliterierten 
Hinterhorn  imd  vergleicht  sie  ganzen  Windungen,  die  in  die  weiße  Substanz  em- 
gesetzt  seien,  oder  einem  Niicleus  dentatus,  einer  Olive  oder  gar  einem  Linsenkern. 
Er  forderte  zur  Feststellung  einer  Heterotopie  den  Nachweis  von  Ganglienzellen  in 
grauer  Substanz  an  Orten,  wo  sie  normalerweise  fehlten.  Weiter  fand  Viechow 
Heterotopie  auf  der  Außenseite  des  rechten  Ventrikels  nach  außen  und  oben  vom 
Streifenhügel,  eine  Anzahl  grauer,  rundlicher,  halbkugeliger,  hanf-  bis  kirschgroßer 
Erhebungen  am  Boden  des  Vorderhorns.  Sie  waren  durch  Markfasern  getrennt  und 
von  Ependym  überzogen. 

Meschede  sah  neben  feinen  Granula  im  Ependym  über  Seh-  und  Streifen- 
hügel, im  vorderen  und  hinteren  Horn  weiße  stecknadelkopfgroße  Flecken,  von  denen 
einige  ein  graues  Zentrum  besaßen ;  im  Mark  nahe  dem  Hinterhorn  waren  graue 
Massen  eingelagert,  die  zum  Teil  isoliert,  zum  Teil  mit  dem  Windungsgrau  in  Ver- 
bindung waren.  Das  Mark  des  Kleinhirns  war  von  grauen  Flecken  geradezu  mar- 
moriert. In  einem  anderen  Fall  steckten  in  der  Wand  des  Hinterhorns  zahh'eiche 
rundhche  und  ovale  Inseln  von  1 — 10  mm  Durchmesser.  Im  rechten  Ventrikel 
wurden  deren  80,  im  hnken  fast  ebensoviel  gezählt.  Im  Hinterhauptlappen  waren 
graue  und  weiße  Substanz  mangelhaft  geordnet,  so  daß  die  innere  Eindenschicht 
aus  isolierten  grauen  Massen  bestand. 

Bei  Ermann  war  der  Boden  des  erweiterten  Seitenventrikels  von  buckeliger 
grauer  Masse  ehigenommen,  die  auf  den  Seitenrand  des  Streifenhügels  übergriif. 
Der  Bezii-k  maß  9  cm  in  der  Länge,  1,5  in  der  Breite  und  trug  bis  30  erbsengroße 
Buckel. 

Hoffmann  erwähnt  zwischen  Seh-  und  Streifenhügel  eme  haselnußgroße 
graue  Neubildung,  in  beiden  Vorderlappen  unter  dem  Ependym  4—5  hanfkorn-  bis 
erbsengroße  graue  Inselchen ,  die  Nervenzellen  mit  Protoplasmaausläufern ,  Kern 
und  Kernkörperchen  enthielten. 

Otto  teilte  mehrere  Fälle  mit:  Zwei  rundliche  Hervorragungen  in  der  Wand 
des  rechten  Seitenventrikels  neben  dem  Schwanzkern ,  röthchgraue  Knötchen,  die 
cm  weit  in  die  weiße  Masse  hineinreichen;  markhaltige  Fasern  ziehen  in  die 
Knötchen  und  bilden  ein  feines  Netz  darin.  —  Kleine  Geschwülstchen  umgeben 
außen  den  Schwanzkern  und  ragen  m  den  Ventrikel  vor.  Eechts  sind  einige  ünsen- 
bis  bohnengroß,  einige  hirsekorngroße  hängen  an  der  Umbiegungsstelle  des  Schwanzes 
ins  Unterhorn.  Lmks  umgeben  ihrer  11  den  Schwanzkern,  und  viele  kleine  besetzen 
das  Unterhorn.  —  4  rotgraue  eckige  5  mm  lange  Flecken  zwischen  oberflächlichen 
transversalen  Brückenfasern ;  ihre  Zellen  gleichen  denen  der  Brückenkerne  und  liegen 
in  emem  fernen  Markfasernetz. 

Matell  fand  bei  einer  25-jährigen  Epileptischen  ein  918  g  schweres  Gehirn, 
ein  Miniaturbild  des  Normalen,  dessen  Insel  nicht  ganz  bedeckt  war,  desen  Fissura 
centralis  hnks  fehlte  und  das  eine  Affenspalte  besaß.  Im  Frontallappen  scheidet 
ein  schmales  helles  Band  die  Emde  von  emer  Schicht  fleckiger  Substanz,  die  einen 
großen  Teil  des  Centrum  semiovale  beansprucht.  Die  abnorme  Substanz  ist  eine 
graue  Masse,  die  der  tiefsten  Eindenscliicht  entspricht,  auch  stellenweise  mit  Einde 
zusammenhängt,  ohne  krankhafte  Veränderung  zu  zeigen.  Das  Gewicht  erreicht 
nicht  einmal  das  eines  2 — 4-jährigen  Kindes  (991),  das  Mädchen  hatte  im  2.  Lebens- 
jahr eine  langwierige  Krankheit  durchgemacht  und  wurde  erst  mit  6  Jahren  epilep- 
tisch, die  Entwicklung  des  Gehirns  gmg  über  die  Anlage  der  sekundären  und  tertiären 
Furchen,  die  erst  m  der  5.  extrauterinen  Woche  abgeschlossen  sind,  hinaus.  Die 
Heterotopie  mag  indessen  vor  der  Absprengung  von  Einde  und  Mark  entstanden 
sein,  die  sich  nach  dem  6.  Monat  vollzieht. 

Maechand  erwähnt  mehrere  Nebenoliven.  Viel  Aehnlichkeit  mit  Marchands 
und  Matells  Fällen  hat  Meines  Beobachtung  bei  einem  14-jährigen  EpUepiker, 
dessen  Gehirn  bloß  962  g  wog.  An  Maechands  Fall  erinnern  die  dicke  ELnde,  das 
kümmerliche  Mark,  erweiterte  Seiten  Ventrikel  und  die  Zerstückelung  und  Metaplasie 
der  OUven.  Der  Ort  der  heterotopen  Oliven  stimmt  bei  beiden  überein,  nämhch  die 
Stelle  zwischen  Corpus  restiforme  und  innerer  Abteilung  des  Kleinhirn stiels  einerseits 
imd  aufsteigender  5.  Wurzel  andererseits.   Mt  Matells  Fall  hat  Meines  Beobach- 
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tung  das  Gemeinsame :  die  dürftige  Entwicklung  langer  Assoziationsbalm en ,  die 
Heterotopie  im  Balken,  in  innerer  Kapsel  und  übrigem  Markkörper. 

Für  erworbene  pathologische  Störungen  des  späteren  Fötal-  und  des  postfötalen 
Lebens  sprechen  entzündliche  Gefäßveränderungen,  Sklerosen,  Erweichungen  mit 
Blutung  und  Ependymverdickung,  während  für  reine  Entwicklungshemmung  in  die 
Wagschale  fallen:  breite  Windimgen  nach  der  Bauart  des  fötalen  Hirns  im  7.  Monat, 
ein  schmaler  imd  dünner  Balken,  fehlende  Schichtung  der  Einde,  runde,  birnförmige 
geschwänzte  Neuroblasten.  äIeine  denkt  an  eine  Gleichgewichtsstörung  in  der 
Difierenzierung  von  Neuro-  und  Spongioblasten,  Wucherung  und  Uebei-produktion 
und  Wanderung  neuroblastischer  Elemente,  Abschnürung  und  Difierenzierung  am 
ungewohnten  Orte. 

V.  Monakow  hat  sich  wiederholt  eingehend  mit  der  Heterotopie  beschäftigt, 
welcher  Bezeichnimg  er  übrigens  die  der  Heterotaxis  für  graue  Substanz  an  abnormen 
Stellen,  und  die  der  Metaplasie  für  Umstellung  verschiedener  Zellenverbände  inner- 
halb der  am  gewohnten  Orte  vorkommenden  grauen  Substanz  vorzieht. 

Gegen  den  letzteren  Ausdruck  muß  eingewendet  werden,  daß  Metaplasie  im 
Sprachgebrauch  der  allgemeinen  Pathologie  längst  in  anderem  Sinne  verwendet  wird, 
nämlich  als  eine  Umprägung,  em  Uebergang  m  eine  verwandte  Gewebs-  oder  ZeU- 
modifikation ;  darum  wäre  die 
andere  Bezeichnung  Monakows, 
Heteroplasie,  annehmbarer.  Das 
ganze  Gebiet  enthält  aber  noch 
viel  Verworrenes  und  Unkriti- 
sches und  bedarf  der  weiteren 
Bearbeitung  und  Sichtung,  v. 
Monakow  hat  versucht,  durch 
folgende  Einteilung  Ordnung  in 
den  StofT  zu  bringen. 

Fig.  94.  Querschnitt  durch 
die  rechte  Oblongatahälfte  (nach 
V.  Monakow).  Heterotopie  der 
unteren  Olive  zwischen  Strick- 
körper und  aufsteigender  Quin- 
tuswurzel.  2.  Form  der  Hetero- 
topie. 

1.  Form :  In  Gruppen  zer- 
streute, vom  Mutterboden  lose 
abgetrennte  Nervenzellen ,  ge- 
legenthch  bei  normalen  Indivi- 
duen ,  die  als  Varietäten  nor- 
maler architektonischer  Grup- 
pierungen gelten  können.  Abge- 
trennte ßindenzellen  aus  tieferen 
Schichten  sitzen  in  subkortikalen  Markstrahlen,  oder  Vorderhorn zeUen  des  Rücken- 
marks jenseits  der  Grenzen  des  Vorderhorns,  tief  in  den  Markmantel  verirrt,  oder 
Ganglienzellen  werden  im  Hinterstrang  getroffen.  Neben  anderweitigen  kongenitalen 
Störimgen  finden  sich  verirrte  Zellen  bei  Idioten  und  Geisteskranken,  z.  B.  ab- 
geschnürte CLAEKEsche  Säulen  oder  Substantia  gelatinosa  mit  Nervenzellen.  Architek- 
tonische Verbände  sind  verschoben.  Zellhaufen  aus  Hinterstrangkernen  sind  m  den 
Strickkörper  verschleppt,  doch  scheint  gerade  in  dieser  Gegend  die  Anordnung  schon 
normalen  Schwankungen  miterworfen. 

2.  Form:  In  sich  geschlossene  tjyische  Zellgruppen  von  anderem  Charakter, 
als  dem  Ort  entspricht,  z.  B.  Metaplasie  der  Olive,  a.  h.  Versprengung  einzelner 
Stücke  der  OUve  in  die  Gegend  des  Strickkörpers  (Fig.  94)  zwischen  ihm  und  der 
aufsteigenden  Ti-igeminuswurzel  oder  in  die  Gegend  des  lateralen  Teils  des  Bttr- 
DACHschen  Kerns.  Dieselben  Zellen  in  gleicher  Gruppierung  bilden  einen  Hüus, 
dieselbe  Gefäß  Versorgung  wird  nachgeahmt.  Abgetrennte  Stücke  des  Corpus  den- 
tatum  kann  man  in  der  Peripherie  der  Kleinhirnhälften  finden,  Briickenteüe  sind 
versprengt.  Für  diese  Form  wird  Metaplasie,  oder  eben  besser  Heteroplasie  vor- 
geschlagen. 

3.  Form:  Ansammlung  von  kleinen,  1 — 2  mm  messenden  Häufchen  grauer 
Substanz  in  der  Nähe  des  Ependyms  der  Seitenventrikel,  meist  ventral  vom  Balken. 
GUazellen,  embryonale  Zellen,  Neuroblasten  und  reife  GanghenzeUen  (Fig.  95  und  96) 
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sind  miteinander  und  mit  Markfasem  gemischt,  ohne  einen  typischen  Aufbau.  Sie 
halten  reichlich  Substantia  gelattnosa.  Die  Häufchen  reichen  in  den  lateralen  Teil 
des  Streifenhügels  hinein.  Möghchei-weise  stammen  sie  von  Ependymzellen  xmd 
wären  den  Wucherungen  subependymaler  Elemente  in  der  Umgebung  des  Zentral- 
kanals bei  Syringomyelie  an  die  Seite  zu  stellen,  nur  daß  diese  keine  Ganghenzellen 
zu  bilden  vermögen. 

4.  Form:  Sogenannte  „subkortikale  Windimgen",  oder  mit  anderen  Worten, 
flächenhaft  ausgedehnte,  gegen  Rinde  und  Mark  nicht  scharf  abgegrenzte  An- 
häufungen grauer  Substanz.  Streifen  verlaufen  parallel  der  Konvexität  oder  schmiegen 
sich  an  die  Emde,  dieselbe  scheinbar  verbreiternd.  Das  nicht  differenzierte,  zum 
Aufbau  der  Einde  nicht  verwendete  BUdimgsmaterial  schemt  gleichsam  in  der  Tiefe 
des  Markes  sitzen  geblieben  zu  sein  und  enthält  reife  Pyramidenzellen,  birnförmige 
Neuroblasten  mit  Fortsätzen,  Gliakenie,  molekulare  Substanz,  marklose  und  mark- 
haltige  Fasern.    Die  Form  kommt  bei  Mikro-  und  Makrogyrie  vor. 

5.  Form,  eine  Spielart  der  4,  besteht  in  Anhäufungen  der  grauen  Substanz, 
in  unregelmäßig  umschriebenen  langgestreckten  Inseln  zwischen  den  Markkegeln 
der  Gyri  imd  dem  Centrum  ovale.  Sie  sind  immer  von  der  Rinde  getrennt,  von 
Markbüschebi  umgeben  und  durchflochten.  Die  regellosen  knäuelartigen  Faserbüschel 
bieten  das  Bild  zerzauster  Haare  dar.  Verschiedene  Zellformen  sind  reihenweise 
gruppiert.  Auf  die  ZeUenschicht  folgt  wieder  eine  molekulare  Zone,  gegen  das 
Zentrum  kommen  Extravasate,  Spalten  mit  Pigmentschollen.  Die  Bildungen  stammen 
wohl  auch  aus  unverbrauchtem  An- 
lagematerial, das  sich  weiter  differen- 
ziert hat.  Auch  diese  Form  findet 
sich  bei  Makro-  und  Mikrogyrie. 

Gegenüber  der  vorigen  Form  ist  die  g   r..  ,  ".TIMIM.  (;anMf.,r//e. 

Schichtenbildung    ausgesprochener  ;  IW'..  •     m.     i\mmS\.   -  ' 

doch    verbmden    sich   beide  mit- 
einander. //'>^°"<u ''.'sT'-  Afeuroblasc. 

_  indifferente 
Zellen ^  darunfer 
Molil  aucli 
(^liazelleii 


Fig.  95. 


luai-khaluye  Septa . 

Fig.  96. 


Fig.  95.  Heterotopie  grauer  Substanz  in  einem  Fall  von  Makrogyrie  (nach 
V.  Monakow).  Querschnitt  durch  eine  Windung  (Praecuneus),  nat.  Größe.  3.  und 
4.  Form  der  Heterotopie.    Heterotope  Inseln  im  Hemisphärenmark. 

Fig.  96.  Heterotoiäsche  Insel  im  Hemisphärenmark,  stärker  vergrößert  (nach 
V.  Monakow).   3.  Form  der  Heterotopie.    Dasselbe  Präparat  wie  Fig.  95. 


6.  Form,  gekennzeichnet  durch  paradoxe  Architektonik,  durch  eine  Umstellung 
der  Zellelemente,  sogar  am  gewöhnlichen  Standort;  so  stehen  Pyramidenzellen  in 
der  Rinde  quer  und  schräg  statt  senkrecht  zur  Oberfläche,  die  Schichtenordnung  ist 
durchbrochen.  Hierher  gehört  die  Metaplasie  der  Kleinhirnrinde  (Fall  Ernst),  wo- 
bei die  Kleinhirnoberfläche  glatt  und  knolhg  ist  aus  Mangel  an  Gyri  und  die  Rinde 
besteht  in  kleinen  Häufchen  grauer  Substanz,  w'orin  Körner,  Molekularmasse,  PuE- 
KiNJEsche  Zellen  durcheinander  liegen,  wie  durcheinander  gerührt.  Aehnliches  trhft 
man  am  Großhirn. 

V.  Monakow  denkt  vor  allem  an  paradoxe  Ortsveränderungen,  Irrwanderungen 
oder  Festlegungen  von  Embryonalzellen  bestimmter  Anlagen.  Abschnürungen,  Aus- 
schwärmen in  Gruppen  nach  periphereii  Bestimmungsorten  kennt  man  nicht  bloß 
bei  der  Anlage  von  Spinal-  und  sympathischen  Ganglien,  sondern  bei  Ausgestaltung 
der  Windungen,  beim  Aufbau  der  Hirnoberfläche.  So  läge  der  1.  und  2.  Form  eine 
über  das  Ziel  hinausgehende  Ortsveränderung  embryonaler  Mutterzellen  in  der  ersten 
Entwicklungszeit  zugrunde,  der  4.  Form  eine  Verhinderung  der  Ortsveränderung  und 
Gruppierung  einzelner  Anlagen,  eine  Festlegung  nervöser  Uraniagen  mit  verspätetem 
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und  mangelhaftem  Auswachsen  derselben.  Ein  Teil  des  Bildungsmaterials  für  den 
Aufbau  der  ßinde  bliebe  in  der  Nähe  des  Ventrikelependyms,  am  Ort  der  ersten 
Teilungsvorgänge  stecken  und  ginge  dem  Aufbau  der  Rinde  verloren.  Daneben  ist 
die  Annahme  zuzulassen ,  daß  Embryonalzellen  an  der  Ortsveränderung  behindert 
werden  oder  in  einer  verkehrten  Richtung  ausschwärmen,  von  Genossen  gemeinsamer 
Abstammung,  doch  verschiedener  Bestimmung  mitgezogen,  weil  ungenügend  abge- 
schnürt. Am  Ziele  ihrer  Wanderung  angelangt,  gründen  sie  Kolonien  nach  ihrer 
Art  und  Bestimmung  (MOiSrAKOW). 

Ausfübrbche  Betrachtungen  hat  H.  Vogt  den  Heterotopien  gewidmet.  Er 
geht  aus  von  den  zwei  Abschnitten  in  der  Entwicklung  eines  Organs,  der  formativen 
und  der  organogenetischen  Phase,  deren  zweite  die  erste  ablöst,  die  aber  beide  noch, 
nebeneinander  hergehen.  Die  zweite  Phase  besteht  nicht  einfach  in  Volumens- 
zunahme, denn  die  erste  Phase  ist  keineswegs  bloß  IVIiniaturausgabe  des  fertigen 
Organs.  Auch  ist  die  Tätigkeit  des  Gehirns  nicht  einfach  die  arithmetische  Summe 
der  Tätigkeit  der  einzelnen  Zellen,  wie  etwa  das  Sekret  emer  Drüse.  Die  Mannig- 
faltigkeit und  der  Reichtum  der  Beziehimgen,  die  die  Höhe  der  Organisation  des 
Gehirns  bestimmen,  werden  in  der  zweiten  Phase  geschaffen  durch  Verschiebungen, 
Umwandlungen  in  Lage,  Einstellung  und  Anordnung,  Abgrenzung  von  Schichten, 
Bewegungen,  Waiiderungen,  Ausschwärmen  von  Zellen  wie  in  einer  weichen,  im 
Fluß  befindlichen  Masse.  Da  nun  das  Wesen  der  Mißbildung  in  der  Fixation  einer 
bestimmten  Entwicklungsphase  beruht,  wobei  die  übrigen  Teile  sich  weiter  entwickeln 
und  daher  fertige  und  imfertige  Teile  sich  mischen,  und  da  ferner  das  Studium  der 
Mißbildungen  für  die  ersten  Entwicklungsphasen  so  bedeutungsvoll  geworden  ist 
durch  die  üebereinstimmung  niedrig  differenzierter  Mißbildungen  nüt  Ergebnissen  der 
Entwicklungsgeschichte,  so  ist  anzunehmen,  daß  die  Betrachtung  der  Mißbildungen 
auch  für  die  späteren  Phasen  fruchtbar  sein  wird.  Es  ergeben  sich  Störungen  der 
Architektonik  in  Verlagermig  grauer  Massen,  atypischem  Aufbau  von  Mark  und 
Rinde,  abnorme  Verbindungen  und  Unterbrechungen;  und  für  diese  Störungen, 
Defekte  und  Veränderungen  im  Aufbau  und  in  der  Lagerung,  die  sich  m  der 
organogenetischen  Entwicklungsphase  ausbilden,  sind  eben  die  Heterotopien  be- 
deutungsvoll. 

Verhält  sich  die  Rinde  zur  Hemisphärenwand  im  4.  Monat  wie  1 : 4,  im  6.  wie 
1:6,  obgleich  die  Rinde  absolut  dicker  wird  (von  0,9 — 1,3  mm),  gUedert  sich  die 
Rinde  im  6.  Monat  schärfer  in  5  Abschnitte,  zeigen  sich  in  knospenförmigen  Wuche- 
rungen die  Körnerzellen  der  äußeren  Zone  gegen  die  äußere  Ependymschicht  (Mo- 
nakow) die  ersten  Anlagen  der  Windungen,  imd  treten  Ende  des  6.  Monats  die 
ersten  primären  und  sekundären  Windungszüge  unter  Verklemerung  der  Ventrikel 
und  Verdickung  der  Hemisphären  wand  auf,  nehmen  die  Mitosen  m  der  innersten 
ependymären  Schicht  zu  unter  zunehmender  Abfuhr  der  Zellen  nach  der  Wand  zu 
und  Wegschafi'ung  der  Neuroblasten  unter  dem  ventrikulären  Epithel,  wo  sie  im 
8.  Monat  fehlen,  so  sind  das  alles  Anzeichen  für  rege  Umgestaltung  des  inneren 
Aufbaues  der  Ventrikelwand  durch  Ortsveränderungen  von  Zellen.  Seit  dem  7.  Monat 
treten  in  der  Rinde  Pyramidenzellen  auf,  die  sich  senkrecht  zur  Oberfläche  einstellen 
und  ausrichten,  während  im  4.  Monat  die  Neuroblasten  quer  und  schräg  standen. 
Parallel  der  Gliederung  geht  die  Reifung  der  Zellen  vom  indiflerenten  in  den  defini- 
tiven Zustand  und  nebenher  geht  die  Reifung  des  Marks.  Die  Grundprinzipien  der 
architektonischen  Gbederung  sind:  1.  die  Wanderung  der  Elemente,  2.  die  Gruppierung 
der  Elemente,  a)  die  Schichtenbildung,  b)  das  Auftreten  der  Zwischensubstanz  uncl  damit 
die  Normierung  des  Abstandes,  c)  Einstellung  der  Elemente,  3.  Reifung  der  Elemente, 
a)  Normierung  ihrer  definitiven  Zahl,  b)  ihrer  definitiven  Form  und  Struktur. 

Mit  der  Erreichung  der  Anordnung  der  grauen  und  weißen  Substanz  zwischen 
4. — 6.  Monat  ist  die  grobe  Architektonik  der  formativen  Phase  abgeschlossen  und  es 
beginnt  die  organogenetische  Phase.  Ein  Eingriff  in  dieser  Zeit  stört  die  Wanderung, 
Anordnung,  Lagebeziehung,  architektonische  Gliederung.  Ein  Eingriff  in  einem 
späteren  Abschnitt  der  Organogenese  stört  die  Einstellung  der  Elemente  innerhalb 
der  Verbände;  während  Mark  und  Rinde  typisch  geschieden,  gröbere  Verbände  ge- 
gliedert sind,  bleibt  die  feinere  Differenzierung,  Schichtung  und  Einstellung  aus. 

Schon  fiiih,  bevor  das  Mark  existiert,  gestalten  sich  Beziehungen  zwischen  Rinde, 
Brückengrau  und  Kleinhirnrinde,  zwischen  Occipitalhirn,  Kniehöcker  und  Retina. 
Durch  typische  Wanderung  in  bestimmten  Bahnen  gesellen  sich  neue  Elemente  hinzu. 
So  kommt  zur  Entwicklung  der  Teile  an  Ort  und  Stelle  (autochthones  Moment) 
durch  Einwanderung  heterogener  Elemente  die  Herstellung  der  Beziehungen  unter- 
einander (fremdes  Moment)  hinzu;  daher  denn  die  Rindenstruktur  da  am  meisten 
gestört  ist,  wo  Heterotopien  im  tiefen  Mark  auftreten.  So  gehören  Heterotopie, 
Makro-  und  Mikrogyiie  eng  zusammen  und  fehlen  Heterotopien  bei  höher  differen- 
zierten Mißbildungen  nie. 
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So  steht  die  Mannigfaltigkeit  der  Heterotopie  im  direkten  Verhältnis  zum  Reich- 
tum der  Entwicklungsphasen  des  Gehirns,  zur  Vielheit  seiner  Teile  und  zur  Mannig- 
faltigkeit der  Beziehungen  derselben.  Die  ganze  Entwicklung  ist  korrelativ,  alle  Teue 
werden  in  gegenseitigem  Konnex  gebildet.  Wird  der  Konnex  gelöst,  so  entwickelt 
sich  eine  Partie  für  sich  allein  weiter  unter  Verwischung  der  Verhältnisse  von  Zeit, 
Ort,  Eeife  der  Elemente.  Darin  liegt  der  Kernpunkt  der  Heterotopie,  der  zum 
Kardinalpunkt  der  Abhängigkeit  und  Selbständigkeit  der  Differenzierung  zurückführt. 

Auf  dem  Boden  der  Einteilung  v.  Monakows  hat  H.  Vogt  eine  Erweiterung 
und  Vertiefung  derselben  besonders  auf  Grund  des  Materials  im  Züricher  hirn- 
anatomischen Institut  versucht: 

1.  Gruppe  umfaßt  Verlagerungen  einzelner  Zellindividuen,  die  sich  getrennt 
weiter  entwickeln ;  es  ist  wesentlich,  daß  sich  die  abgesprengten  Zellen  einzeln  weiter 
entwickebi.  Liegen  schon  im  normalen  Gehirn  einzelne  Pyramidenzellen  in  die  Mark- 
strahlen verlagert,  wodurch  die  Grenze  zwischen  Mark  und  Rinde  unscharf  wörd,  so 
liegen  in  mißbildeten  Hirnen  zwischen  den  Markstrahlen  unter  der  Rinde  Ganglien- 
zellen stets  weit  hinein  zerstreut  und  zeigen  hier  verschiedene  Grade  der  Entwicklung, 
von  regellosen  Neuroblasten  ohne  bestimmte  Einstellung  bis  zu  fertigen  Ganglien- 
zellen mit  Hof,  einzeln  und  in  Gruppen  stehenden.  Zwischen  einzelnen  Zellen  inner- 
halb der  Nester  besteht  kein  Zusammenhang.  Oft  erinnert  das  Bild  an  eine  Hemi- 
sphäre des  4.  Monats.  Nach  Maxell  kann  man  unter  den  vereinzelten  abgesprengten 
Zellen  im  Markfeld  erkennen :  1.  kleine  pyramidenförmige  Zellen,  2.  unregelmäßig 
geformte,  3.  Zellen  mit  großen  Kei'nen,  wie  Keimzellen,  4.  zahlreiche  Körner.  Es 
sind  sämtlich  embryonale  Formen. 


Fig.  97.  _  Fig.  98. 


Fig.  97.  Heterotope  graue  Partie  h  aus  einem  normalen  Gehirn  (Kind,  2  Jahre), 
nach  H.  Vogt.  V  hinteres  Ende  des  Seitenventrikels,  F  Fimbria,  H  Hinterhorn, 
t  Tapetum,  i«'  Sehstrahlung,  f.l.i  Fasciculus  longitudinales  inferior,  a  Ammonshorn, 
n.c  hinteres  Ende  des  Nucleiis  caudatus.    3.  Gruppe  der  Heterotopie. 

Fig.  98.  Fall  1  (nach  H.  Vogt).  Heterotopie  (sH)  unter  dem  Ependvm  des 
Seitenventrikels,  H  Heterotopie  im  Markfeld,  Ep  Ependym,  m  Markfeld.  3.  Gruppe 
der  Heterotopie. 

2.  Gruppe:  Ganze  Teüe  des  Mutterbodens  sind  verlagert.  Doch  bleibt  es  bei 
einem  ungeghederten  Haufen  von  Zellen  und  kommt  nicht  zur  Differenzierung  ge- 
schlossener Verbände.  Das  WesentUche  liegt  hierbei  in  der  örtlichen  Veremigung 
größerer  Massen  verlagerter  Elemente  ohne  höhere  Entwicklung.  Eine  Masse  von 
ZeUen  bildet  gleichsam  einen  Teig  aus  indifferenten  Zellen,  Gefäßen,  Ganglienzellen  und 
Markfasern.  Man  findet  diese  Form  in  den  basalen  Platten  (p.  107  u.  203)  bei  Mikro- 
cephalie.  Ungeordnete  Markfasern  durchflechten  sich  wellig  und  geknickt.  Zahlreiche 
geschlängelte  dünne  Gefäße  erhöhen  die  Aehnlichkeit  des  Bildes  der  Substantia  mit 
cerebrovasculosa.  Die  Ausreifung  einzelner  Elemente  steht  damit  nicht  im  Wider- 
spruch.   Jene  basalen  Platten  vergegenwärtigen  ja  auch  den  ursprünghchen  Zustand 
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der  MediiUarplatte,  und  zwar  den  am  ursprünglichen  Orte  verbliebenen  unverbrauchten 
ßest  des  Bildungsmaterials.  Gegenüber  dem  Hemicephalus,  wo  die  Störung  die 
Medullarplatte  m  ihrem  ganzen  Bereich  trifft,  ist  die  Basalplatte  gekennzeichnet  durch 
die  umschriebene  Schädigung.  Sehr  frühzeitige  Schädigungen  brauchen  also  nicht 
die  ganze  Anlage  zu  zerstören,  sondern  können  zu  Entwicklungshemmungen  einzebier 
Teile  führen. 

3.  Gruppe.  Die  abgesprengten  Teile  bUden  geschlossene  Verbände  von  nur 
allgemeiner  Differenzierung  des  Nervengraus,  aber  ohne  innere  Differenzierung  zur 
Struktur  eines  spezifischen  Graus  (Fig.  97  u.  98).  Es  sind  also  nicht  Haufen  in- 
differenten Materials,  sondern  es  besteht  eme  einheithche  Organisation  zu  Zellverbänden 
mit  gleichartiger  harmonischer  Entwicklungshöhe.  Dazu  gehören  graue  Massen  unter 
dem  Ventrikelei^endym,  knollige  Hervorragungen  in  den  Ventrikel,  kreisrunde  und 
ovale,  von  Mark  umgebene  Inseln.  Sie  setzen  sich  aus  mdifferenten  unfertigen  Zellen 
und  Neiu'oblasten  zusammen.  Gegen  das  Mark  liegen  öfter  fertige  Ganghenzellen, 
aber  ohne  Einstellung  in  eine  bestimmte  Eichtung.  Das  Mark  ist  nicht  wirr  au- 
geordnet ;  m  den  Herden  ist  es  spärlich.  Die  Topographie  erinnert  an  die  ependymale 
ventrikuläre  Wucherungszone,  wie  sie  im  4. — 6.  Monat  getroffen  wird.  Da  diese  aber 
diffus  verbreitet  ist,  die  Heterotopien  zirkumskript,  so  käme  man  zu  der  Vorstellung, 
daß  einzebie  umschriebene  Teile  der  Anlage  Hegen  gebheben,  somit  nicht  in  den 
Verband  der  Hemisphärenwand  aufgenommen  und  hier  am  falschen  Orte  entwickelt 
seien 

Hierhin  gehören  Herde  grauer  Substanz  in  der  Gegend  des  Mandelkerns,  am 
äußeren  Rande  des  Streifenhügels.  Schon  normalerweise  finden  sich  am  Mandelkern 
Vorkommnisse,  die  zu  ungeordneten  Zuständen  hinüberleiten,  gleichsam  em  labües 
Verhältnis,  das  leichter  in  Unordnung  gerät  als  fester  normierte  Strukturen.  Bei 
Tieren  bilden  überhaupt  Linsen-,  Mandel-,  Schwanzkern  und  Vormauer  eine  zu- 
sammenhängende graue  Masse,  was  gleichsam  ein  phylogenetisches  Vorbild  für  die 
ungenügende  Abghedemng  dieser  Teile  abgibt.  Vielleicht  hat  sich  die  Sonderung 
beim  Menschen  mit  der  reichen  Ausbildung  des  Markkörpers  vollzogen  und  bleibt 
aus,  wo  diese  fehlt  (bei  Ungulaten  und  bei  Mißbildungen  I).  Möglicherweise  waren 
die  Herde  zur  Aufnahme  ins  Corpus  striatum  bestimmt,  wofür  ihi-e  Topographie  und 
Struktur  einigermaßen  spricht.    Diese  Formen  bilden  den  Uebergang  zur 

4.  Gruppe.  Abgesprengte  Teile  differenzieren  sich  zu  geschlossenen  und  ge- 
ordneten Verbandkomplexen,  zeigen  Rindenschichtung  oder  den  Aufbau  anderer 
grauer  Massen,  wie  z.  B.  Olive.  Die  Herde  besitzen  innere  Ghederung  und  Architek- 
tonik und  sind  scharf  umgrenzt,  die  Ganglienzellen  sind  zu  Gruppen  vereinigt  und 
eingestellt  (Fig.  99,  100  u.  101).  Mark  und  Grau  sind  streng  geschieden,  das  Mark  in 
Bündeln  und  Zügen  angeordnet,  nicht  in  einzelnen  Fasern.  Die  Zellen  sitzen  radiär 
um  einen  Markstrahl,  im  Kleinhirn  sitzen  PuRKixJDsche  Zellen  an  der  Grenze  der 
Körnerschicht  (Ernst),  was  offenbar  für  frühzeitige  Beziehungen  zwischen  beiden 
spricht.  Gerade  Kleinhirnheterotopien  sind  sicher  häufig,  denn  Pfleger  und  Pilcz 
konnten  unter  400  Fällen  82mal  Heterotopien  im  Kleinhirn  finden. 

Hierher  gehören  auch  die  Ohven-Heterotopien,  die  durch  ihren  fast  typischen 
Sitz  die  Aufmerksamkeit  verdienen,  da  sie  regelmäßig  zwischen  Strickkörper,  auf- 
steigender Trigeminuswurzel  und  innerer  Abteilung  der  Kleinhirnstiele  sitzen  (Mar- 
chand, Meine,  Monakow)  und  sich  sogar  bei  normalen  Gehirneu  finden,  woraus 
sich  ein  gewisser  Zug  der  Ohve  nach  dem  Strickkörper  ergäbe,  vielleicht  eine  Art 
Irrwandemng  auf  Grund  vorübergehender  topographischer  Beziehungen  (Heterotaxis). 

Bei  diesen  Heterotopien  zeigt  das  Mark  bestimmte  Anordnung,  sei  es  konzen- 
trisch den  Herd  umhüllend,  seien  es  Figuren  zerzauster  Haare  oder  Fensterblumen, 
Fehlen  Veränderungen  im  Verlauf  der  Markfasern  oder  Beziehungen  der  Markfasern 
zum  Herd,  so  liegt  der  Verdacht  nahe,  es  seien  die  Heterotopien  künstlich  entstanden, 
so  wie  es  van  Gieson  durch  mechanische  Hantierung,  durch  Quetschung  und  Zerrung 
des  Rückenmarks  bekam.  In  Gehirnen  älterer  Individuen  treten  zu  Heterotopien 
sekundäre  pathologische  Momente,  wie  Spaltbildung,  Sklerose,  Pigmentierung  und 
Verfettung  von  Ganghenzellen.  Vom  Tiimor  unterscheidet  sich  die  Heterotopie  durch 
die  Anlehnung  an  den  Bau  der  grauen  Substanz,  an  ihren  Bildungstypus.  Verläßt 
sie  ihn  und  wächst,  so  wird  sie  Geschwulst,  wozu  sie  möglicherweise  als  Keimver- 
lagerung schon  von  vornherein  neigt.  Die  knolhg  vorspringenden  subependymären 
Heterotopien  stehen  an  der  Grenze  von  Heterotopie  und  Tumor.  Die  höchstent- 
wickelten und  ausgereiften  Heterotopien  werden  die  geringste,  die  nichtdifferenzierten 
unausgereiften  Formen  werden  die  größte  Neigung  zu  Tumorbildung  haben.  Ihre 
Indifferenz  hat  den  letzteren  die  Fähigkeit  zur  Wucherung  erhalten.  Die  Geschwulst 


1)  Hierher  gehören  die  Fälle  von  ViRCHOw,  Meschede,  Merkel,  Ermann, 
Griesinger,  Hofemann,  Tüngel. 
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wird  sich  von  der  Heterotopie  dadurch  unterscheiden,  daß  sie  Druckatrophie,  Ent- 
zündung, Degeneration,  Eeizerscheinung  veranlaßt,  was  sich  mikroskopisch  in  Blut- 
luigen,  Pigmentierung,  Körnchenzellen  kundgibt. 

5.  Gruppe.  Betrafen  die  bisherigen  4  Formen  Verlagerungen,  so  geht  die  5. 
ohne  Verlagerung  vor  sich.  Es  kommt  nicht  zur  Absprengung  einzelner  Verbandteile, 
sondern  bloß  zur  Störung  der  inneren  Struktur  der  grauen  Masse,  wahrscheinlich 
weil  die  Störung  erst  einsetzte,  nachdem  die  grobe  architektonische  Gliederung  be- 
endet war  (Fig.  102).  Das  sind  die  versenkten  Windungen,  über  denen  die  Rinde 
proportional  verändert  ist  (Maxell,  Meine).  Bei  Störung  mehrerer  Anlagen  ist  der 
Ausgang  in  die  älteste  zu  verlegen,  sie  gibt  den  Anhaltspunkt  für  die  Zeit  der  Störung. 
Setzt  diese  Störung  nach  Abgrenzung  von  Mark  und  Emde  ein,  so  erfolgt  strukturelle 
Anomalie  der  Binde  ohne  Verlagerung  und  die  Verbildungen  innerhalb  der  Rinde 
müssen  sich  so  weit  erstrecken  als  die  HeterotoiDie  (Meschede,  Probst,  Meine).  Es 

wird  die  Schichtung  mangelhaft,  ein  Teil 
der  Rinde  ist  in  der  Tiefe  sitzen  gebheben 
und  täuscht  Eindenverdoppelung  vor.  Die 
Abgrenzung  von  Rinde  und  Mark  ist 
mangelhaft. 


Fig.  99. 


VI. 


Fig.  101. 


Fig.  100. 


Fig.  99.  Fall  1  (nach  H.  Vogt).  Gegend  des  Ammonshorns.  Mark-  und 
Rindenteile  in  gesonderten  Feldern.  Zahlreiche  Herde  von  Rindengrau  zwischen  den 
Markfasern.  Die  grauen  Heterotopien  zeigen  verschiedene  Entwicklungshöhe.  In 
einigen  (a)  liegen  die  Zellen  unordentlich,  in  anderen  (h)  sind  sie  zu  einer  (einfachen) 
Reihe  angeordnet.  In  c  Schichtenbildung  der  Ganglienzellen  und  Markkamm  ähn- 
lich wie  in  der  Rinde.    4.  Gruppe  der  Heterotopie. 

Fig.  100.  Fall  1  (nach  H.  Vogt).  Heterotopie  mit  rindenähnlicher  Struktur. 
Die  GanghenzeUen  zeigen  Einstellung  in  einer  Richtung  und  Andeutung  einer  An- 
ordnung in  Schichten,    m  Markstrahl.    4.  Gruppe  der  Heterotopie. 

Fig.  101.  Amygdala  des  Kleinhirns  mit  atypischer  Architektonik  (Heterotaxis), 
(nach  H.  Vogt).  Die  Rinde  ist  nicht  gefaltet,  es  fehlt  die  Expansion.  Rindenteile 
liegen  in  der  Tiefe,  ihre  absolute  Masse  nicht  verrhigert,  sondern  zwar  gebildet,  aber 
nicht  gegliedert.  Die  PuRKiNJEschen  Zellen  liegen  stets  am  Rande  der  Körnerschicht, 
also  trotz  Verlagerung  noch  gewisse  Organisation,  was  für  frühzeitige  gegenseitige 
Beziehungen  spricht.    4.  Gruppe  der  Heterotopie. 
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Heterotopie  des  Rückenmarks. 

Durch  die  Untersuchungen  van  Giesons,  dessen  Arbeit  nach 
Picks  Ausspruch  wie  ein  kritisches  Gewitter  niederfuhr,  sind  sehr 
viele  Beobachtungen  von  Heterotopie  auf  unvorsichtige  Hantierung 

bei  Eröffnung  des  Wirbelkanals 
und  Herausnahme  des  Rücken- 
marks, auf  Druck,  Zug,  Quet- 
schung zurückgeführt  worden 
(Fig.  103,  104,  105).  Indessen 
hat  doch  auch  van  Gieson 
einzelne,   freilich  seltene  Fälle 


J<ark 


Rinde. 

Fig.  102. 


Fis.  103. 


Fig.  104, 


Fig.  102.  Fall  1  (nach  H.  Vogt).  Atypische  Architektonik  im  Verhalten  von 
Mark  und  Einde.  Hypertrophische  und  verdoppelte  Tangen  tialfaserschicht.  In  der- 
selben zahlreiche  Gefäße.  Markbündel  zerklüften  die  Rinde  und  zerteilen  dieselbe  in 
einzelne  Felder  (H.).    5.  Gruppe  der  Heterotopie. 

Fig.  103.  Experimentelle  Quetschung  des  Rückenmarks  (nach  van  Gieson). 
Stücke  der  Vorderhörner  sind  abgetrennt  durch  abgebeugte  Bündel  von  Markfasern. 

Fig.  104.  Quetschung  des  Halsmarks  durch  unachtsames  Herausnehmen  bei  der 
Sektion  (nach  van  Gieson).  Bündel  weißer  Substanz  sind  durch  den  Stoß  von 
unten  her  nach  oben  getrieben  und  spalten  das  rechte  Hinterhorn.  Die  Fasern  der 
dislocierten  weißen  Substanz  verlaufen  nicht  vertikal,  sondern  streckenweise  horizontal 
im  Schnitt,  ihr  Mark  hat  stark  gelitten  und  färbt  sich  schlecht. 

Fig.  105.  Quetschung  durch  Unachtsamkeit  bei  der  Sektion  (nach  van  Gieson). 
Starke  Deformation  der  grauen  Substanz,  ganze  Stücke  derselben  erscheinen  im 
Schnitt,  stammen  aber  aus  tieferen  Ebenen,  und  Bündel  weißer  Fasern  biegen  in 
den  Schnitt  ein. 
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gelten  lassen  und  fand  selbst  unter  mehr  als  100  Rückenraarken  nur 
einmal  echte  Heterotopie.  Unter  den  Fällen,  die  vor  ihm  bestehen, 
sind  vor  allem  diejenigen  Picks  zu  nennen: 

Bei  einem  Idioten  mit  sj^astischer  Cerebrallähraung  saß  in  der  oberen  Lenden- 
anschwellung im  vordersten  Abschnitt  eines  Hinterstrangs  ein  mit  bloßem  Auge  sicht- 
barer Fleck  aus  gelatinöser  Substanz  mit  multipolaren  Ganglienzellen.  Er  wird  durch 
Markfasem  in  kleme  Stückchen  zerteilt  und  aus  dem  inneren  Pol  der  Heterotopie 
zieht  ein  grauer  Faserzug  his  Hinterhorn.  Daneben  enthält  die  hintere  äußere  Partie 
eines  Hinterstrangs  kleine,  graue,  gelatinöse  Heterotopien  mit  Ganghenzellen,  die 
ebenfalls  Verbmdungen  mit  dem  Hinterhorn  eingehen.  Ferner  ist  im  oberen  Teil 
der  Lendenanschwellung  eine  sagittal  gerichtete  Heterotopie  mit  einer  großen  Ganglien- 
zelle, direkt  am  Septum  iDOsterius,  offenbar  eine  Folge  abnormer  Bildung  und  Teilung 
der  gelatinösen  Substanz,  die  überhaupt  großen  Varietäten  unterliegt  (Fig.  106  a,  107), 
endUch  ebenfalls  in  der  Lendenanschwellung  eines  anderen  Falles  (Fig.  106  b,  108)  eine 
rautenförmige  Heterotoi^ie  mit  dem  Septum  posterius  verbunden,  eine  von  der  Clarke- 
schen  Säule  aus  und  mit  ihr  im  Zusammenhang  und  mit  2  Ganglienzellen,  die  denen 
der  CLAEKEschen  Säulen  auffallend  gleichen. 

Bei  progressiver  Muskelatrophie  fand  Pick  am  Uebergang  von  Dorsal-  zu 
Lendenmark  im  rechten  Hinterstrang  einen  Fleck  grauer  gelatinöser  Substanz  mit 
vielen  großen  Ganglienzellen  (1 — 4  Ganglienzellen  auf  einem  Schnitt);  der  Fleck 
war  mit  dem  Hmterhorn  verbunden  und  von  horizontalen  und  vertikalen  Fasern 
durchzogen ;  ringsum  ist  die  Umgebung  ganz  normal,  was  auch  van  Giesons  Forde- 
rungen zur  Anerkennung  echter  Heterotopie  entspricht. 


Fig.  106.  Heterotoi^ie  im  Rückenmark  (nach  A.  Pick),  a  Halsteil,  Stück 
gelatinöser  Substanz  vom  Mutterboden  abgetrennt,  schon  makroskopisch  im  Schnitt 
sichtbar,  b  Lendenanschwellung.  Heterotope  graue  Substanz  im  vorderen  Abschnitt 
des  Hinterstrangs,  von  rautenförmiger  Gestalt,  zum  Teil  mit  Sept.  posterius  durch 
Fortsatz  verbunden. 


Bei  einer  hysterischen  Frau  lagen  im  Lendenmark  zwei  gelatinöse  Heterotopien 
im  vorderen  Abschnitt  der  Hinter  stränge,  ziemlich  in  gleicher  Höhe,  auf  einem 
Schnitt,  die  eine  nahe  dem  Hinterhorn  und  durch  Züge  mit  ihm  verbunden;  sie  ist 
nmdlich,  gestreckt,  ohne  Ganglienzellen.  Zwei  weitere  lehnen  sich  an  die  Fasern, 
die  aus  dem  Hinterstrang  ins  Hinterhorn  ziehen. 

Bei  tuberkulöser  Caries,  Kompression,  Hydromyelie  war  eine  kleine  Heterotopie 
im  Hinterstrang  nur  auf  einigen  Schnitten  zu  verfolgen. 

Bei  einem  Idioten  mit  Hydromyelie  und  mehrfachen  Zentralkanälen  liegt  in  der 
oberen  Lendenanschwellung  eine  Heterotopie  ähnlich  der  Substantia  gelatinosa  des 
Hmterhorns,  mit  der  sie  auch  verbunden  ist.  Sie  beherbergt  keine  Ganglienzellen. 
Eine  andere  liegt  im  unteren  Dorsalkern,  mit  CARKEscher  Säule  in  Verbindung, 
auch  CLARKEsche  Ganglienzellen  enthaltend;  und  am  Uebergang  vom  Dorsal-  ins 
Lendenmark  sind  viele  solche  auch  symmetrische  Heterotopien,  unter  Zerklüftung 
der  medialen  Begrenzung  der  CLARKEschen  Säulen  und  unter  reihen  förmiger  Auf- 
stellung der  Ganglienzellen  am  medialen  Rand  derselben.     Da  die  Kontur  der 


Heterotopie  des  Rückenmarks. 


179 


CLAEKESchen  Säulen  durch  Kollateralen  der  hinteren  Wurzelfasern  gebildet,  durch 
deren  Fehlen  aber  verwischt  wird,  kann  die  Säule  im  letzteren  Falle  durch  Wurzel- 
fasern zersplittert  werden.  Pick  zählt  diese  Heterotopien  zu  den  Degenerations- 
zeichen und  faßt  sie  als  Ausdruck  mangelhafter  Ausbildung  uud  leichterer  Er- 
krankungsfähigkeit auf. 

Diese  Beobachtungen  ordnen  sich  in  zwei  Reihen  (Fig.  108): 
erstens  sind  es  Heterotopien,  die  mit  der  CLARKEschen  Säule  durch 
Kollateralen  von  Wurzeln  oder  Ganglienzellenfortsätzen  verbunden 
sind,  zweitens  Heterotopien  in  Höhen,  wo  ÜLARKEsche  Säulen  fehlen, 
von  gelatinöser  Substanz,  die  zusammenhängt  mit  dem  Hinterhorn. 
Diese  letzten  finden  ihre  Erklärung  in  der  Entwicklung  der  Substantia 
gelatinosa,  die  sich  von  ihrem  Mutterboden  um  den  dorsal  verlängerten 
Zentralkanal  abtrennt,  wovon  her  noch  lange  Kommissuren  zwischen 
beiden  Formationen  bestehen  bleiben.  Heterotopien  sind  nichts  anderes 
als  solche  an  ihrer  ursprünglichen  Stelle  verlagert  bleibende  Stücke. 


Fig.  107.  Heterotope  bipolare  Ganglienzelle  im  Hinterstrang  (nach  A.  Pick). 
Die  Fortsätze  liegen  in  der  Richtung  der  Faserbündel.  Oefter  tauchen  die  Fortsätze 
auch  in  gelatinöse  Substanz. 

Fig.  108.  Heterotopie  im  Hinterstrang  mit  der  CLAEKEschen  Säule  in  Verbindung, 
die  Zellen  der  Heterotopie  zuweilen  denen  der  CLAEKEschen  Säule  ähnüch.  Letztere 
von  unscharfer  medialer  Grenze  (nach  A.  Pick). 


So  werden  besonders  auch  die  symmetrischen  Heterotopien  verständ- 
lich. Die  Heterotopien  im  Zusammenhang  mit  CLARKEschen  Säulen 
sind  schwerer  zu  erklären  und  finden  in  entwicklungsgeschichtlichen 
Vorgängen  kaum  eine  Stütze.  Nach  Sherrington  sollen  Ganglien- 
zellen in  der  weißen  Substanz  zerstreut  liegen  (outlying  cells)  und 
die  Heterotopien  wären  bloß  eine  pathologisch  gesteigerte  Anhäufung 
solcher. 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2. 
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VII.  Entwicklungsstörungen  der  Hirnrinde. 

Entwicklungssl örungen  der  Rinde  geben  sich  vor  allem  als  Zwerg- 
windungen, Kleinfaltung  und  Schmalheit  der  Windungen  zu  erkennen. 
Diese  Mikrogyrie  ist  1878  zuerst  von  Heschl  beschrieben  und 
dann  besonders  von  Binswanger,  Otto,  Chiari,  Anton,  Oppenheim 
untersucht  worden.  Es  ist  kein  Zweifel,  daß  mit  Mikrogyrie  kein 
einheitlicher  Befund  bezeichnet  wird,  sondern  daß  dies  ein  Sammel- 
name für  verschiedene  anatomische  Zustände  mit  verschiedener  Ent- 
wicklungsgeschichte ist,  der  vielleicht  später  einmal  einer  Mehrheit 
von  Namen  wird  weichen  müssen.  Man  hat  die  Kleinfältelung  der 
Rinde  als  eine  Folge  ungenügender  Markbildung  besonders  im  Centrum 
semiovale  angesehen  (Fig.  109,  110,  III,  112).  Die  Rinde  sollte,  im  Be- 
streben ihre  Ausdehnung  beizubehalten,  durch  die  ungenügende  Ent- 
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Fig.  109. 


Fig.  110. 

Fig.  109.  Mikrogyrie.  600  g 
schweres  Gehirn  eines  blödsinnigen 
und  epileptischen  A\''eibes  von  37 
Jahren,  a  Stirnlappen,  b  Zentral- 
windungen, c  Occipitallappen,  d  un- 
bedecktes Kleinhirn,  e  verkümmerter 
Scheitellappen  mit  häutig  aussehen- 
den Windungen,  /'  verschmälerte 
Windungen  des  rechten  Stirnlap- 
pens. 7n  nat.  Gr.  (Nach  Ziegler.) 


Fig.  110.  Fall  2  (nach  H.  Vogt).  Occipitalpol  der  rechten  Hemisphäre.  Mikro- 
gyrischer  Windungstypus  (s.  Textbeschi-eibung  bei  Mikrocephahe). 
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Fig.  112. 

Fig.  III.    a  Innere  Mikrogyrie  an  der  medialen 
Seite  jener  Windungen,  die  in  der  Temporalgegend  auf- 
steigen. Ueber  die  innere  Mikrogyrie  legt  sich  noch  ein 
Ependymvorhang  (nach  Obersteiner).    b  Innere  Mi- 
Fig.  III  b.  krogyrie  am  Kleinhirn.    VlII  N.  acusticus  (nach  Obek- 

steiner). 

Fig.  112.  Hypoplasie  der  Rinde  des  Kleinhirns  eines  in  einem  epileptischen 
Anfall  gestorbenen  Mannes  von  25  Jahren.  A  normale,  Ji  atrophische  Windung, 
a  normale ,  Oj  atrophische  äußere  Schicht ,  b  normale  Zwischenschicht ,  c  normale, 
Ci  atrophische  Körnerschicht,  d  PuRKiNjEsche  Zellen.  C  Marksubstanz.  Vergr.  25. 
(Nach  Ziegler.) 
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Wicklung  und  Einstrahlung  des  Marks,  welches  statt  in  kuppeiförmige 
Strahlen  bloß  baumartig,  hirschgeweih-  oder  festungszinnenähnlich 
angeordnet  wäre,  zu  abnormen  Fältelungen  veranlaßt  werden.  So 
wurden  besonders  die  Mikrogyrien  bei  Mikrocephalie,  Porencephalie 
und  Balkenmangel  als  Folge  eines  Mißverhältnisses  zwischen  weißer 
und  grauer  Substanz  gedeutet.  So  anschaulich  diese  Vorstellung  sein 
mag,  so  sprechen  doch  Erfahrungen  für  eine  gewisse  Unabhängigkeit 
der  Rinde  vom  Mark,  wie  z.  B.  thrombotische  Erweichungen,  wobei 
Gefäßsperre  zu  Entartung  des  zentralen  Hirnmarks  führt,  während 
Rinde  samt  angrenzendem  Mark  erhalten  bleibt,  weil  die  Rindengefäße 
das  angrenzende  Marklager  mit  vei'sorgen,  die  Ernährung  des  zentralen 
Markes  aber  anderen  Gefäßen  überlassen.  Diese  Erwägungen  führen 
dazu,  auch  eine  Mikrogyrie  zuzulassen,  deren  bewirkende  Ursache  in 
der  Rinde  selbst  liegt,  z.  B.  in  meningoencephalitischeu  Vorgängen, 
die  zu  Schrumpfung  führen,  oder  in  Blutungen  bei  Gelegenheit  eines 
Geburtstraumas. 

Nach  dem  verschiedenen  Ursprung  der  Mikrogyrie  muß  auch  ihre 
grobe  und  feinere  histologische  Beschaffenheit  eine  recht  mannigfaltige 
sein.  Schmale,  atypische,  geschlängelte  Windungen  von  oft  lederartiger 
Konsistenz  erinnern  an  einen  Kaninchendarm,  nehmen  entweder  nur 
einzelne  umschriebene  Bezirke  inmitten  normaler  oder  pachygyrischer 
Gebiete  ein  oder  gar  die  ganze  Hemisphäre  oder  symmetrische  Be- 
zirke beider  Hemisphären.  Entweder  werden  in  der  Rinde  gröbere 
Abweichungen  des  Baues  vermißt  (Chiari,  Otto)  oder  wir  finden 
die  äußerste  Rindenschicht  zu  einer  freien  Neurogliaschicht  verbreitert 
(Meynert),  benachbarte  Windungen  miteinander  verlötet,  die  Schich- 
tung der  Rinde  verwischt  (Bresler,  v.  Kahlden),  die  Ganglien- 
zellen nach  Lage,  Ordnung  und  Richtung  unregelmäßig  (Mierzewski), 
gänzliches  Fehlen  der  großen  Pyramiden,  der  Tangentialfasern  und 
der  ViCQ  D'AzYRSchen  Streifen,  die  Markfasern  der  Rinde  selbst  von 
spärlicher  Zahl  und  unregelmäßiger  Anordnung. 

Nach  ihrer  Entstehung  unterscheidet  v.  Monakow  folgende  Formen: 

1.  Allgemeine  Wachstumshemmung  bei  gleichzeitigem  Hydrocephalus :  Die 
Hauptfurchen  weichen  von  der  Norm  nicht  ab,  dagegen  verursachen  zahlreiche 
seichte  Seitenfurchen  eine  starke  Schlängelung,  wobei  sich  die  Windungen  doch 
einigermaßen  identifizieren  lassen.  Da  Reste  pathologischer  Prozesse  fehlen,  muß  der 
Vorgang  als  reine  Entwicklungsstörung  angesprochen  werden.  Bei  Porencephalie  ist 
der  Grund  des  Trichters  kleingefaltet.  Häufig  verbindet  sich  mit  Zwergwindungen 
Heterotopie  (bezw.  Eindenmetaplasie)  und  der  Stillstand  in  der  Entwicklung  der 
Nervenzellen  verrät  sich  in  verkehrter  Gruppierung,  paradoxer  Einstellung  und  Gliose. 
Außer  bei  Porencephalie  findet  man  diese  Form  auch  häufig  bei  Mikrocephalie. 
Hierbei  sind  die  Nervenzellen  auffallend  klein,  vom  Aussehen  der  indifferenten  Zellen, 
und  die  Neuroblasten  (spindelförmige  Zellen  mit  langen  Fortsätzen)  besitzen  mehrere 
Kerne,  gruppieren  sich  seltsam ;  dazwischen  stehen  gutentwickelte  Pyramidenzellen, 
sogar  ßiesenpyramidenzellen ;  in  heterotopen  Nestern  grauer  Substanz,  die  von  der 
Rinde  durch  Mark  abgetrennt  sind,  gruppieren  sich  die  Zellen,  sogar  einige  Pyramiden- 
zellen in  Schichten,  und  die  Grenze  der  Nester  und  des  Marks  bildet  eine  fein- 
körnige molekulare  Grundsubstanz.  Wie  schon  ausgeführt  worden,  betrachtet 
V.  Monakow  die  Insehi  als  Bildungsmaterial,  das  zum  Aufbau  der  Rinde  nicht 
verwendet  worden  imd  sich  später  durch  Selbstdifferenzierung  zur  Heterotopie  ent- 
wickelt hat. 

2.  Lokale  und  dilfuse  Sklerose  der  HLrnoberfläche  als  Folge  pathologischer 
Vorgänge')  in  der  späteren  Fötal-  oder  ersten  Kinderzeit.    Die  Rinde  ist  höckerig 


1)  Der  sogenannten  unechten  Mikrogyrie  als  Folge  pathologischer  Vorgänge 
hat  sich  namentUch  Koeppen  angenommen,  indem  er  die  Erklärung  als  Entwick- 
lungshemmung als  zu  bequem  und  lähmend  ablehnte.    Er  forderte  den  Nachweis 
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(tuberös)  beschaffen,  daher  lederartig  derb  und  es  finden  sich  Spuren  pathologischer 
Ereignisse  als  Spalten,  Sklerosen,  Streifen,  GUawucherungen,  die  den  Charakter  des 
Ausgangs  einer  chronischen  Entzündung  tragen,  Bhitungen,  subkortitale  Höhlen. 
Für  solchergestalt  narbig  veränderte  Windungen  hat  Beesler  den  Namen  Ulegyrie 
(Narben Windung)  vorgeschlagen.  Oft  nehmen  auch  Pia  und  Gefäße  daran  teil, 
indem  die  Pia  bindegewebig  verdickt  und  adhärent,  die  Gefäße  verdickt  und  er- 
weitert, mit  weiteii  perivaskulären  Eäixmen  versehen  sind. 

3.  Sekundäre  Eückbildungen  ursprünglich  normaler  Windvingen  durch  trau- 
matische oder  entzündliche  Unterbrechungen  im  subkortikalen  Markkörper;  diese 
Form  kann  sich  mit  der  2.  verbinden. 

4.  Windungsgruppen ,  deren  Markzungen  von  fi-üheren  Erweichungsherden 
durchsetzt  sind,  wodurch  die  Rinde  gelb  wird.  Dahin  gehören  Fälle  von  cerebraler 
Kinderlähmung,  auch  größere  Extravasate  in  der  HLrnoberfläche  können  die  Aus- 
bildung der  Windungen  hemmen. 

5.  Entfernte  Windungen  bleiben  infolge  allgemeinen  Faserausfalls  in  der  Hemi- 
sphäre im  Wachstum  zurück  (sekundäre  Wachstumshemmung). 

V.Monakow  nennt  die  I.Form  echte,  die  übrigen  unechte  Mikrogyrie, 
aber  eine  scharfe  Grenze  ist  nicht  zu  ziehen,  weil  die  beiden  HaiiiDtformen  ineinander 
übergehen  und  sich  mischen  können.  Zu  Entwicklungsstörungen  (echter  Zwerg- 
bildung mit  Heterotopie)  treten  als  sekundäre  pathologische  Momente  Blutungen, 
Entzündung,  Sklerosen,  Einschmelzung,  Höhlenbildung  ^^^e  bei  Syringomyelie,  und 
diese  sekundären  Zustände  veranlassen  aufs  neue  Rückbildung  und  Entwicklungs- 
störung, um  so  mehr,  je  früher  sie  auftraten.  Wie  hierzu  durch  trichterförmige  Em- 
ziehungen  des  mikrogyrischen  Bezirks  Porencephalie  tritt,  ist  jetzt  leicht  verständlich. 
Wie  sehr  das  einmal  mißbildete  Hirn  zu  sekundär  pathologischen  Momenten  geneigt 
ist,  wurde  hier  verschiedentlich  betont. 

Mit  Pachygyrie  wollen  wir  Windungen  mit  abnorm  breiten 
Kämmen  bezeichnen.  Bisher  war  der  Name  Makrogyrie  üblich, 
aber  mit  Recht  hat  sich  Oekonomakis  gegen  den  Mißbrauch  seiner 
Muttersprache  aufgelehnt,  da  makros  nicht  breit  oder  dick,  sondern 
lang  bedeutet.  Es  handelt  sich  da  um  plumpe,  breite,  dicke  wurst- 
förmige  Windungen,  zwischen  denen  typische  aber  seichte  Furchen 
verlaufen.  Solch  eine  Hemisphäre  sieht  einem  Fötalhirn  aus  dem 
6. — 7.  Monat  ähnlich,  doch  erstreckt  sich  die  Pachygyrie  meist  nur 
auf  einzelne  Partien  und  läßt  die  Basis  und  die  Occipitallappen  frei, 
die  sogar  im  Gegensatz  dazu  mikrogyrisch  sein  können.  Um  einen 
schmalen  Markkörper  legt  sich  die  2 — 5mal  so  dicke  Rinde,  doch  sind 
Mark  und  Rinde  meist  nicht  scharf  getrennt;  kortikale  Zellen,  auch 


des  entwicklungsstörenden  Momentes,  des  primären  pathologischen  Momentes,  wie 
wir  heute  sagen  würden,  und  er  wies  darauf  hin,  daß  Entwicklungsstörung  eben 
doch  oft  nur  eine  Folge  eines  Traumas,  einer  syphilitischen  Infektion  sei,  oder  daß 
Narbenbildung  und  Heilung  von  Blutungen  und  Erweichungsherden  das  Bild 
vielfach  verwischten.  Der  Fall,  an  dem  er  diese  Ansichten  entwickelte,  betraf  einen 
12-jährigen  epileptischen  Idioten  mit  950  g  schwerem  Gehirn,  in  dem  die  parieto- 
occipitalen  Windungen  symmetrisch  sklerotisch,  die  Hinterhauptlappen  mit  runzeligen, 
höckerigen,  schmalen  und  harten  Windungen  versehen,  Gyri  supramarginalis  und 
angularis  2  mm  breit,  hart,  auf  der  Kante  papierdünn,  einige  Gyri  miteinander  durch 
Gha  verwachsen  waren.  Es  hatten  von  Geburt  an  Krämpfe  bestanden,  und  manche 
Angaben  sprachen  für  eine  Schädlichkeit  während  der  Geburt,  manches  auch  für 
Meningitis,  wie  z.  B.  starke  Vaskularisation,  Erweichung  mit  Körnchenzellen,  binde- 
gewebige und  gliöse  Sklerose.  Freilich  wird  man  das  primäre  pathologische  Moment 
selten  herausfinden,  da  syphihtische  Infiltration,  traumatische  Läsion,  Encephalitis, 
Erweichung,  Embolien  in  Sklerose  ausheilen,  die  das  Erzeugnis  einer  ausgleichenden 
Wucherung  der  widerstandsfähigen  Glia  ist,  ähnhch  den  narbigen  Schwielen  anderer 
Organe.  Bei  emem  21-jährigen  Epileptiker  saßen  kleine  Höcker  wie  Hahnenkämme 
auf  den  Windungen  und  bestanden  aus  knorpelharten  gliösen  Sklerosen,  worin  ver- 
dickte Gefäße  waren,  aber  Nervenfasern  und  Ganglienzellen  fehlten. 

KoEPPENs  Forderung  hat  man  insofern  Rechnung  getragen,  als  man  doch  jetzt 
auch  für  die  Entwicklungsstörungen  der  echten  Mikrogyrie  ein  primäres  pathologisches 
Moment  als  entwicklungshemmende  Schädhchkeit  verlangt,  ohne  es  freUich  öfter 
nachweisen  zu  können. 
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Pyramidenzellen  steigen  tief  in  die  Hemisphäre  hinab  unter  Verlust 
ihrer  Gruppierung  und  Differenzierung.  An  der  Oberfläche  wird  der 
Schichtenbau  gewahrt,  während  in  der  Tiefe  ein  buntes  Durcheinander 
von  Pyramidenzellen,  Riesenpyramiden,  Spindelzellen,  Neuroblasten, 
Nervenfasern,  indifferenten  embryonalen  Zellen  und  Gliazellen  herrscht. 
Maxell  und  Meine  berichten  von  einem  Markstreifen  von  wechseln- 
der Dicke,  der  1 — 2  mm  von  der  Oberfläche  und  ihr  parallel  hinzieht 
und  möglicherweise  einen  Ersatz  für  die  spärlichen  Tangenitalfasern 
darstellt.  Ein  Vicq  D'AzYRscher  Streifen  ließ  sich  streckenweise  er-_ 
kennen.  Spärliche  markhaltige  Radiärfasern  ziehen  mit  marklosen" 
Bündeln  gemischt  und  in  Faszikel  aufgesplittert  in  die  dicke  Rinde 
ein.  Die  Seitenventrikel  sind  dabei  meist  erweitert  und  in  ihrem  Dach 
und  dem  Markkörper  stecken  heterotope  graue  Inseln.  Es  kommen 
Verbindungen  von  Pachygyrie  mit  Blutungen  und  Sklerosen  vor,  doch 
ist  noch  nicht  ausgemacht,  ob  jene  pathologischen  Veränderungen  als 
sekundäre  pathologische  Momente  zur  Mißbildung  hinzutraten,  oder 
ob  sie  als  primäre  pathologische  Momente  die  Verbildung  erst  hervor- 
riefen.   Da  herrscht  noch  Unsicherheit. 

Im  Bereich  der  Entwicklungsstörungen  der  Großhirnrinde  sind 
Kombinationen  einzelner  Formen  überhaupt  sehr  häufig,  z.  B.  atypische 
Anlagen  von  Windungen  und  Furchen  mit  Aplasie  ganzer  Windungs- 
bezirke, Mikro-  und  Pachygyrie,  dazu  difl'use  Sklerose  mit  lederartiger 
Rinde,  Hydrocephalus  internus,  Gliose,  Ependymitis  und  alles  ver- 
einigt unter  dem  äußeren  Bilde  der  Mikrocephalie. 

Unter  Agenesie  der  Rinde  (p.  119,  Anm.)  hat  man  schmale 
Rinden  bei  Schwachsinnigen  (Jensen),  Zellmangel  der  Rinde  bei 
Idioten  (Hammarberg),  Verharren  in  einem  embryonalen  Stadium 
in  Ansehung  der  Form  und  Anordnung  der  Zellen,  einen  Stillstand 
in  der  Zellneubildung  beschrieben  und  danach  3  Grade  unterschieden. 

1.  Der  Rindenbau  ist  in  der  Phase  verblieben,  die  dem  späteren 
Fötalzustand  entspricht  (Fälle  von  Blödsinn  höheren  Grades).  2.  Der 
größte  Teil  der  Rinde  entspricht  der  Entvvicklungsphase  des  1.  Lebens- 
jahres (hochgradiger  Schwachsinn).  3.  Das  hemmende  Moment  tritt 
im  1.  Lebensjahre  ein,  so  daß  nur  ein  kleines  Gebiet  einen  Stillstand 
erfährt,  während  der  größere  Teil  nur  ärmer  an  Zellen  bleibt  (mäßiger 
Schwachsinn). 

Bei  kongenitaler  Anophthalmie  und  Bulbusatrophie  Neugeborener 
fand  Leonow^a  Mangel  der  Ganglienzellen  in  der  4.  Schicht  der  Fissura 
calcarina,  die  also  offenbar  von  der  Integrität  der  Netzhaut  abhängig 
sein  muß,  bei  Abwesenheit  des  peripheren  Sinnesorganes  dagegen  in 
ihrer  Entwicklung  gehemmt  wird.  Bei  dem  neuen  und  vielfach  noch 
rätselhaften  Krankheitsbild  der  familiären  amaurotischen  Idiotie  (Sachs) 
ist  Rindenagenesie,  Anomalie  der  Furchung,  Fehlen  der  Tangential- 
fasern,  Verminderung  und  Veränderung  der  Ganglienzellen,  Atrophie 
der  Sehnerven  und  Degeneration  der  Netzhautganglienzellen  nach- 
gewiesen. 

Hier  ist  der  Ort,  von  Untersuchungen  zu  berichten,  die  0.  Ranke 
über  normale  und  pathologische  Hirnrindenbildung  aus  NissLS  Labo- 
ratorium eben  veröffentlicht  i).    Sie  bringen  neue  und  erweiterte  Ge- 


1)  Dr.  0.  Eanke  hat  dem  Verf.  die  Durchsicht  seines  Manuskripts  und  dessen 
Verwendung  gütigst  gestattet. 


Bildungsfehler  der  Hirnrinde. 


185 


Sichtspunkte  in  die  Betrachtung  der  mißbildeten  Rinde  und  werden 
allem  Anschein  nach  künftig  beachtet  werden  müssen. 

Die  Grundlagen  unserer  Kenntnis  der  normalen  Hii'nrindenbildung  stammen 
von  His'),  der  den  Vorgang  von  den  ersten  Anfängen  bis  zum  4.  Fötalmonat  erforscht 
hat.  In  den  frühen  Stadien  ist  die  Hemisphiirenwand  gebildet  aus  der  Matrix,  d.  h. 
der  ventrikulären  Keimschicht,  einer  Zwischenschicht  und  dem  llandschleier.  Gegen 
Ende  des  2.  Fötalmonats  ist  eme  deutliche  Emdenschicht  abgrenzbar,  die  ausschließ- 
lich aus  Nervenzellen,  den  Abkömmlingen  der  Keimzellen  der  Matrix,  bestehen.  Diese 
letzteren  können  noch  bis  in  den  4.  Monat  auf  ihrer  Wanderung  verfolgt  Averden. 
Schließlich  machen  sie  halt,  häufen  sich  zur  Eindenschicht  an  und  lassen  ihre 
Spitzenfortsätze  m  den  Eaiidschleier  eintauchen.  Ein  dichtes  Gliagerüstwerk  hmdert 
die  Neuroblasten  am  weiteren  Vordringen.  Die  menschliche  Großhirnrinde  des 
4.  Fötalmonats  ist  nicht  allein  im  allgemeinen  weniger  differenziert,  sondern  in 
manchen  Einzelheiten  komplizierter  gebaut  als  die  Binde  der  Erwachsenen.  Für 
speziell  fötale  Bildungen,  die  in  der  ausgereiften  Binde  nicht  mehr  zu  erkennen  sind, 
müssen  wir  halten :  1.  die  superfizielle  Körnerschicht,  d.  h.  eine  periphere  Zone  dicht- 
gelagerter  kleiner  Zellen,  2.  die  CAJALschen  Fötalzellen,  d.  h.  vereinzelte  große  Zell- 
elemente im  Bandschleier,  auch  Spezial-  oder  Horizontalzellen  geheißen,  S.  die  Ver- 
dichtung der  obersten  Eindenzellenschicht  (Keimschicht  der  Binde).  Es  leuchtet  ein, 
daß  solche  Kennzeichen  embryonaler  Binde  wichtig  und  erwünscht  sind  zur  Be- 
stimmung des  embryonalen  Charakters  eines  Bindenbaues. 

Die  superfizielle  Körnerschicht,  im  Kiemhirn  wohl  bekannt,  ist  bisher 
im  Großhirn  kaum  beachtet  worden.  Sie  besteht  aus  indifferenten  Keimzellen,  die 
der  ventrikulären  Keimschicht  entstammen  und  von  da  ausgeschwärmt  sind.  Sie 


1)  Bekanntüch  verstand  His  unter  Neuroblasten  spezifisch  differenzierte  Zellen 
im  MeduUarrohr,  die  Fortsätze  (die  Nervenfasern) "aussenden,  wonach  also  Zelle  imd 
Nerv  eine  morphologische  und  funktionelle  Einheit  bUden  sollen,  ^ 
deren   genetisches  und  funktionelles  Zentrum  die  Zelle  wäre,  V 
während  die  Spongioblastcn  zu  Ursprungszellen  des  Stützgerüstes 
werden.    Spongioblasten  und  Neuroblasten  stammen  beide  aus  (J) 
der    ektodermalen  Anlage  des  Markrohrs,   die  Spongioblasten  \ 
jedoch  aus  dem  j^rimären  Epithelanteil  des  MeduUarrohrs ,  die  A  \>. 

Neuroblasten  von  rundlichen,  meist  karyokinetischen  (0)  Zellen, 
„Keimzellen",  die  zwischen  den  inneren  Abschnitten  der  Epithel-  ^ 
zeUen  an  der  Membrana  limitans  interna  liegen.  Hier  gehen  die 
Ansichten  ausemander.    Gegen  diese  f)rinzii3ielle  Trennung  (die  yi\ 
Heterogenie)  von  Epithel-  und  Keimzellen  hat  sich  Schaper  ^  1  \  ^ 

gewendet,  der  die  Keimzellen  nicht  von  Epithelzellen  trennt,  a  A 

sondern  sie  als  deren  jugendliche  Proliferationsformen  auffaßt,         /\  /\ 
die  durch  Prohferation  erst  indifferente  (Q)  Zellen  schaffen,  aus       •  O  •  Q 
denen  dann  sowohl  Nerven-  (Q)  als  Gliazellen  (•)  hervorgehen,    -p-    jj^Oa  Text 
Der  Sitz  der  Proliferation  ist  die  ventrikuläre  Wandschicht,    gj^^'^g  Er'klärunö- 
Die    indifferente   kugelige    Form    der  Keimzellen    ist    einfach  s*  Te  t 

Ausdruck  der  Entwicklungsphase  der  Teilung  und  Vermehrung.  ' 

In  früher  Embryonalzeit  spielen  sich  die  Zellteilungen  in  epithehalen  Hohl- 
räumen (MeduUarrohr,  Augen-  und  Ohrenblase,  Darm,  Urniere),  im  Wandungsgebiet 
zimächst  dem  Hohlraum  ab  wegen  des  geringen  mechanischen  Widerstandes  und 
günstiger  Ernährung  mangels  der  Gefäße.  Mit  der  Vaskularisation  aber  ändern  sich 
diese  Bedingungen  und  die  Zellproliferation  beschränkt  sich  nicht  mehr  auf  den 
[nnenbezirk,  verstreut  sich  vielmehr  auf  die  ganze  Wand  und  bevorzugt  sogar  den 
Außenbezirk  und  die  Nähe  des  Kapillarnetzes.  Somit  wären  die  Hisschen  Keim- 
zellen nicht  spezifisch,  nicht  prädestinierte  Vorläufer  der  Neuroblasten,  sondern  nur 
neugebildete  Epithelzeilen  des  Markes,  die  der  Vermehrung  epithelialer  Zellen  dienen. 
W^enn  auch  ursprünglich  die  Stützelemente  von  Ependymzellen  ausgingen  (Amphioxus 
und  Petromyzon),  so  bildet  sich  bei  höheren  Tieren  allmählich  ein  sekundärer  und 
ausgiebiger  Bildungsweg  aus,  indem  Abkömmlinge  von  Keimzellen  zwischen  den 
epithelialen  Stützzellen  hindurchwandern,  zunächst  wieder  indifferente  Zellen  bilden, 
aus  denen  dann  nach  der  peripheren  Ablagerung  in  der  Mantelschicht  als  Differen- 
zierungsprodukte sowohl  Nerven-  als  Gliazellen  werden.  Die  späteren  Neurogliazelleii 
sind  zu  zahlreich,  als  daß  sie  auf  Ependymzellen  zurückzuführen  wären.  Die  sekun- 
däre Entstehung  aus  Keimzellen  mag  als  cänogenetische  Abkürzung  gedeutet  werden. 
Die  Keimzellen,  Abkömmlinge  des  primitiven  Epithels  der  Markanlage,  durchlaufen 
nie  mehr  ein  epitheliales  Buhestadium,  sondern  erzeugen  ortsverändeiliche  bewegliche 
indifi'erente  Zellen,  die  ausschwärmen,  um  die  superfiziellen  Körnerschichten  zu  bilden. 
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tritt  beim  Menschen  Ende  des  4.  und  Anfang  des  5.  Monats  auf  und  nimmt  dann 
bis  zum  7.  Monat  ab,  wird  bei  Hund  und  Katze  noch  bei  der  Geburt  angetroffen. 
Im  4.  und  5.  Monat  voll  Mitosen,  wird  sie  im  5.-6.  Monat  lockerer,  schickt  Fort- 
sätze gegen  die  Einde,  beherbergt  bipolare  Zellen,  deren  Protoplasmafäden  in  der 
Xörnerschicht  bleiben,  während  em  Fortsatz  in  die  Tiefe  des  Kandschleiers  taucht. 
Aus  der  superfiziellen  Körnerschicht  gehen  sicher  Neurogliazellen  hervor,  Ganglien- 
zellen nicht  sicher,  wenigstens  können  Neurofibrillen  nicht  dargestellt  werden.  Ranke 
vermutet,  daß  unter  pathologischen  Verhältnissen  die  Differenzierung  sich  derart  ver- 
schiebe, daß  die  Schicht  mehr  Nervenzellen  als  normal  entwickle  und  möchte  so  den 
abnormen  ZeUenreichtum  des  Kandschleiers  bei  pachygyrischer  Mikrocephalie  erklären. 

Die  Cajal sehen  Horizontalzellen  sind  groß,  reich  an  Fortsätzen,  multi- 
polar und  bevölkern  den  Randschleier,  worm  sie  als  erste  Nervenzellen  auftreten 
(gegen  die  Hissche  Annahme  eines  Neuroghagerüstes,  das  die  Neuroblasten  am  Vor- 
rücken in  den  Randschleier  hindere).  Früh  lassen  sie  ihre  Substanzportionen  färljen, 
doch  keine  Mitosen  nachweisen,  und  besitzen  im  4.  und  5.  Monat  Neurofibrillen. 
Allmählich  rücken  sie  von  der  Peripherie  ab  und  in  die  Tiefe,  zeigen  vom  6.  Monat 
an  regressive  Erscheinungen,  indem  z.  B.  Neurofibrillen  dann  nicht  mehr  darstellbar 
sind.  Was  sie  bedeuten,  ob  sie  im  5.  Monat  Tangentialfasern  erzeugen,  da  jeghcher 
Zusammenhang  mit  Projektionsfasern  fehlt,  ist  durchaus  unsicher.  In  der  Hirnrinde 
Erwachsener  sind  sie  jedenfalls  verschwunden  und  geben  wenigstens  ihre  celluläre 
Existenz  auf.  Nur  im  Gyrus  hippocampi  kennt  man  ähnliche  Zellen  von  Dauer. 
Was  für  eine  Bedeutung  nervöse  Zellen,  die  ihren  cellulären  Charakter  verlieren,  für 
die  Erkenntnis  des  nervösen  Grau,  auch  für  die  Neuronen theorie  haben  können,  sei 
nur  gestreift,  ebenso  die  Möglichkeit,  daß  bei  Entwicklungsstörungen  solche  fötalen 
Elemente  ihre  Zellennatur  beibehalten,  daher  zur  Erkennung  von  Mißbildungen  viel- 
leicht noch  große  Dienste  leisten  können,  weshalb  hier  auf  diese  neueren  Anschau- 
ungen näher  eingegangen  werden  mußte.  Jetzt  schon  hat  Ranke  bei  Idiotie  ver- 
schiedenen Alters  Fötalzellen  in  der  Rinde  gefunden,  ferner  bei  infantiler  spastischer 
Diplegie  neben  Aplasie  der  Pyramiden  und  Atypie  der  Kleinhirnrmde,  bei  Pseudobulbär- 
paralyse bei  Brüdern,  bei  genuiner  Epüepsie,  was  doch  auf  fötale  Schädigung  des 
Gehirns  hinweist,  endlich  Nester  und  Inseln  von  großen  Nervenzellen,  offenbar  Fötal- 
zellen im  Molekularraum  in  Form  einer  Heterotopie  bei  gestörter  Rindenentwicklung 
und  bei  juveniler  Paralyse.  Die  neuen  Gesichtspunkte  für  die  Heterotopie  smd 
offenbar. 

Abnorme  Wucherung  der  obersten  Rindenschicht  und  Verdichtung 
dieser  Keimschicht  kommt  ganz  isoliert  vor.  darüber  zieht  sich  noch  die  superfizielle 
Körnerschicht  mit  den  CAJALschen  Zellen  hin.  Mit  der  abnormen,  man  kann  sagen 
überdauernden  Proliferation  der  Keimzellen  der  Rinde,  die  ja  im  4.  und  5.  Monat 
lebhaft  wucherten,  geht  Vermehrung  des  Spongioplasma  einher,  was  für  frühzeitige 
Differenzierung  der  Keimzellen  zu  Spongioblasten  und  weiter  zu  nervenzellenarmem 
Eindengebiet  spricht. 

Von  wachsender  Bedeutung  für  die  Bildungsfehler  der  Rinde  scheint  auch  jener 
embryonale  Zustand  derselben  zu  werden,  der  1891  zuerst  von  Eetzius  gesehen, 
seither  als  Knötchenbildung,  Status  corticis  verrucosus  simplex,  Eetzius- 
sche  Wärzchen,  fötaler  Wärzchenzustand  bezeichnet  wurde.  Er  ist  im  4.  und  5.  Monat 
besonders  zu  den  Seiten  der  Fossa  Sylvii  ausgebildet,  besteht  in  pilzförmigen  Höcker- 
chen und  Wärzchen,  zwischen  denen  die  Piagefäße  eintreten  (Fig.  113).  Die  Gefäß- 
bäumchen  der  Pia  drmgen  erst  im  4.  Monat  in  die  Rinde  ein  und  um  dieselbe  Zeit 
ungefähr  tritt  der  Status  verrucosus  auf.  Die  Randschicht  zieht  sich  vöUig  glatt 
und  gleichmäßig  über  die  Unebenheiten  der  Rindenschicht  hinweg  und  die  feinen 
Granulationen  schimmern  durch  die  glatte  Oberfläche  hindurch.  Auch  diese  Er- 
scheinung zeigt  der  Gyrus  hippocampi  überdauernd,  wenigstens  im  Kindesalter 
(EETzrxjssche  Hippocampuswärzchen).  Wahrscheinlich  ist  es  eine  Vorläufererschei- 
nung der  Furchenbildmig  und  bleibt  persistent,  wo  Furchen  ausbleiben  wie  eben  am 
Gyrus  hi])pocanipi.  Der  Status  verrucosus  simplex  ist  neben  der  Verdichtung  der 
oberflächlichen  Eindenschicht  im  4.  Monat  wohl  hauptsächlich  ein  Versuch,  eine 
Eindenvergrößerung  zunächst  ohne  Faltung  zu  erzielen.  Dieser  Zweck  wird  auch 
befriedigend  erreicht  und  damit  der  Status  verrucosus  dauernd,  wo  die  Vergrößerung 
der  Einde  nicht  über  ein  gewisses  Maß  erforderlich  ist,  wie  beim  Ammonshorn,  Gyrus 
hippocampi  und  wie  bei  den  lissencephalen  Säugern,  die  im  allgememen  kleine  Tiere 
sind.  Es  wäre  möglich,  daß  der  Status  verrucosus  aus  niederen  Zuständen  vererbt 
ist,  doch  bei  höheren  Formen  nicht  ausreicht,  so  daß  ein  neues  Prmzip  der  Ober- 
flächenvergrößerung zu  Hilfe  genommen  werden  muß,  nämlich  die  Falte.  Man  er- 
sieht hieraus  Zusammenhänge  dieses  Zustandes  mit  dem  Furchen-  und  "Windungs- 
problem. Daß  die  Furchen  von  äußeren  Einwirkungen,  vom  Schädel  oder  den  (Ge- 
fäßen (Nährschlitzen)  beeinflußt  seien,  ist  ganz  unwahi'scheinüch.  Dagegen  diente  die 


Status  corticis  verrucosus. 
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Faltung  wohl  ursprünglich  einer  Oberflächenent\yicklung  im  Interesse  möglichster 
Ausbreitung  grauer  Oberfläche  im  beschränkten  Räume  nach  Art  der  Faltung  beim 
Darm,  bei  Kiemen  und  Drüsen.  Einige  Erfahrungen  sprechen  dafür,  daß  vom  Status 
verrucosus  Bildungsanomaüen  der  ßinde  ihren  Ausgang  nehmen,  indem  eine  Windung 
im  Status  verrucosus  verharren  kann. 


Fig.  113.  Status  corticis  verrucosus  simplex.  Sagittalschnitt  durch 
ein  menschliches  Frontalgehim  aus  dem  Anfange  des  5.  Monats,  frontale  Hälfte. 


Als  Status  corticisverrvicosusdeformis  (Fig.  113  a),  gleichsam  die  patho- 
logische Abart  des  vorigen  Zustandes,  hat  O.  Eanke  im  Jahre  1904  bei  mikrocephalen 
Idioten einen  Zustand  beschrieben,  der  durch  mäandrische  Windungen  und  Ein- 
senkungen  des  Molekularsaumes  gekennzeichnet  ist.  Die  Zellschichten  der  Rinde 
folgen  den  Windungen,  die  Grenze  zwischen  Rinde  und  Mark  ist  regellos  und  un- 


1)  Bei  einem  Körpergewicht  von  2200  g  bei  der  Geburt  betrug  die  Körperlänge 
43  cm,  der  Kopfumfang  34  cm  und  es  bestanden  Zeichen  der  Unreife.  Neben  Mikro- 
cephalie  und  MikromyeUe  war  Aplasie  der  rechten  Niere  und  Nebenniere  zu  ver- 
zeichnen. Fissurae  hippocampi,  parietooccipitalis,  calcarina  waren  ausgebildet  und 
normal  tief,  einigermaßen  ausgebildet  Gyrus  cinguli  mit  Sulc.  calloso-marginalis  und 
Sulc.  cinguh,  Gyi".  rectus  mit  Sulc.  olfactorü.  Mikrogyrische  Gebiete  wechseln  mit 
breiten,  plumpen,  schlecht  ausgeprägten  Windungszügen  (Pachygyrie)  ohne  regelrechte 
Furchen,  z.  B.  ohne  S.  Rolandi.  Das  unbedeckte  Kleinhirn  erschien  groß,  ebenso 
die  Oliven  im  Gegensatz  zu  den  hypoplastischen  Pyramiden. 
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scharf,  das  Mark  dringt  in  Zügen  an  die  Oberfläche.  In  den  Eindengebieten  herrscht 
solche  Unordnung,  daß  vielfach  Zapfen  einer  Gewebsart,  durch  den  Schnitt  getroffen, 
als  Heterotopie  imponieren.  Solcher  Heterotopien  unterscheidet  Ranke  4  Arten: 
1.  Inseln  von  Eindensubstanz,  rings  von  Mark  umgeben,  2.  isolierte  Markbestandteile 
innerhalb  der  Einde,  3.  scharf  abgesetzte  helle  Flecke  von  Molekularsaum  innerhalb 
der  Zellmassen  der  Rinde,  4.  Nervenzelleninseln  innerhalb  des  Molekularsaums. 

Die  mikroskopischen  Kennzeichen  des  Zustandes  äußern  sich  darin,  daß  im 
Molekularsaum  auf  Gliazellen  und  superfizielle  Keimzellen  CAJALsche  FötalzeUen 
in  unregelmäßiger  Anordnung  und  Nestern  folgen,  die  Nervenzellen  der  Eindenschicht 
ein  jugendhches  Gepräge  haben,  d.  h.  ohne  färbbare  Substanzportionen  und  mit 
spärlichem  Protoplasma  und  großen  dunklen  Kernen  mit  2  Kernkörperchen  versehen 

sind  und  zahlreiche  Achsenzylinder 
den  Molekularsaum  besetzen  und 
die  Eiesenpyramiden  regellos  liegen. 
Zwischen  den  mäandrischen  Zügen 
dringen  zahlreiche  Gefäße  aus  der 
zeUreichen  Pia  in  die  Tiefe. 

Derselbe  Zustand  fand  sich 
jetzt  schon  mehrfach  bei  Idiotie, 
Porencephalie,  wo  die  Bezirke  um 
den  Poms,  seine  seitlichen  Abhänge 
sich  im  Status  verrucosus  befanden, 
während  die  angrenzenden  Schläfen- 
laiipen  Körnchenzellenherde,  binde- 
gewebige und  güöse  Sklerose  und 
ein  Durcheinander  von  Rinde  und 
Mark  darboten. 

Der  Status  verrucosus  defor- 
mis  ist  1864  von  Meschede  schon 
als  Heterotopie  der  grauen  Substanz 
beschrieben  und  als  übermäßige  Bil- 
dung des  Rindengraus  im  Sinne 
einer  Mißbildung  der  Anlage  und 
nicht  einer  geschwulstmäßigen  Neu- 
bildung gedeutet  worden.  Auch 
ViRCHOWs  Befunde  am  44-jährigen 
Paralytikerhirn  gehören  hierher,  wie 
die  Beziehung  auf  Eeicheet  lehi  t, 
der  1861  schon  den  Status  verru- 
cosus simplex  abgebildet  hat.  Die 
Erwähnung  festungszinnen-  und 
hirschgeweihähnlicher  Markstrah- 
len zeigt  die  Verwandtschaft  zur 
Mikrogyrie  an.  So  sicher  manche 
mikrogyrische  Windimgen  redu- 
zierte wirkliche  Windungen  sind, 
so  gewiß  haben  andere  Fälle  von 
Mikrogyrie  mit  Windungen  nichts 
zu  tun,  sondern  eben  mit  dem 
Status  verrucosus.  Daraus  werden 
enge  Beziehungen  deutlich  zwischen  diesem  Wärzchenzustand  und  Heterotopie  und 
Mitrogyrie  und  man  erkennt,  daß  die  Heterotopie  nicht  bloß  durch  Irrwanderung 
rindenbildender  Zellen  und  Fixation  derselben  am  falschen  Orte  erklärt  werden  dürfe. 

Wir  haben  die  Bedeutung  der  ventrikulären  Keimbezirke  erkannt,  aus 
denen  vom  Ende  des  2.  Monats  an  Neuroblasten  nach  der  Oberfläche  ausschwärmen, 
um  dort  die  superfizielle  Körnerschicht  zu  bilden.  Wurden  solche  Zellen  an  der 
Auswanderung  gehindert ,  festgehalten  und  gezwungen ,  ihre  Dififerenzierung  auf 
Kosten  der  zu  bildenden  Eindengebiete  am  falschen  Orte  zu  vollenden,  statt  an  den 
Ort  der  Bestimmung  zu  gelangen,  so  mußte  es  zu  Heterotopien  kommen,  ja  man 
hat  an  Nervenzellen  im  Mark  schon  Fortsätze  nachgewiesen  zum  Zeichen,  daß  sie 
seßhaft  werden  und  nicht  mehr  wandern. 

Aber  diese  Formel  ist  zu  einfach.  Eanke  hat  gezeigt,  daß  um  alle  größeren, 
aus  dem  Plexus  in  die  Matrix  eintretenden  Blutgefäße  Keimzellen  einen  dunklen 
Mantel  bUden  (im  4.  Monat)  als  vaskuläre  Keimbezirke  (Fig.  114),  von  der 
Breite  von  6 — 8  Kerndurchmessern,  und  zwar  im  ganzen  Verlauf  der  Gefäße.  Im 
5. — 6.  Monat  findet  man  solche  Keimbezirke  auch  ohne  Beziehungen  zu  Gefäßen, 


Fig.  113a.  Status  verrucosus  de- 
formis.  Horizontalschnitt  durch  das  Tem- 
poralhirn. G  Gefäße  im  IMeduUarsaum.  (Beide 
nach  0.  Eaijke.) 


Vaskuläre  Keimbezirke. 
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wie  sie  auch  in  Heterotopien  verloren  gegangen  sind,  nnd  Ende  des  7.  Monats 
Averden  vaskuläre  und  ventrikuläre  Keimbezirke  vermißt.  Sie  sind  also  nur  von 
kiirzer  Dauer. 

Nun  können  sich  diese  Keimbezirke  nach  Ausdehnung,  zeitlichem  Auftreten, 
Lagerung  der  zelligen  Elemente  abnorm  verhalten.  Sie  kommen  noch  nach  dem 
7.  Monat  in  der  Ventrikelgegend  oder  im  Marklager  bis  unter  die  Rinde  vor.  Sie 
bilden  keinen  gleichmäßigen  Mantel,  sondern  liegen  als  Haufen  einseitig  den  Gefäßen 
an  oder  in  einer  Gefäßgabel  drin.  Funde  abnormer  Keimbezirke  konnte  E.  erheben 
bei  Entwicklungsstörung  der  Rinde  im  5.  Monat,  in  einer  7  Monate  alten  abgestorbenen 
Frucht  einer  Tuberkulösen,  bei  Lues  congenita,  bei  Porencephalie  eines  1-jährigen 
Kindes,  im  Kleinhirn  eines  3  Tage  alten  Mikrophthalmus. 

Die  Zellmäntel  sind  zuweilen  ähnhch  geschichtet  wie  die  superfizielle  Körner- 
schicht des  Kleinhirns.  Nervöse  Elemente  in  den  indifferenten  Keimbezirken  schützen 
sie  vor  Verwechslung  mit  entzündlicher  Infiltration  oder  blutbildenden  Inseln  um 
Gefäße.  In  den  Nervenzellen  sind  Neurofibrillen  sogar  nachgewiesen.  Daß  ein  guter 
Teil  der  Heterotopien  in  Idiotenhirnen  auf  die  Ueberdauer  solcher  vaskulärer  Keim- 
bezirke zurückgeführt  werden  darf,  ixnterliegt  kaum  emem  Zweifel,  denn  man  kann 
an  der  dem  Gefäß  abgewandten  Seite  der  Zellmäntel  die  Differenzierung  in  Nerven- 
zellen beobachten,  und  in  Heterotopien  des  Kleinhirns  (neben  Mikrophthalmie)  konnte 
man  sämtliche  Zellschichten  des  Klleinhirns  von  der  Körnerschicht  ois  zu  den  Mark- 
strahlen feststellen. 


Nvz  Nvz  Nvz 

Fig.  114.  Vaskulärer  Keimbezirk  mit  zahlreichen  Nervenzellen  (Nvz)  im 
Falle  von  Status  corticis  verrucosus  deformis  (nach  O.  Ranke). 

Bisher  hat  die  Neigung  bestanden,  die  Mißbildungen  lediglich  als 
Folge  der  Fixation  einer  Entwickluugsphase  zu  betrachten.  So  über- 
zeugend ein  solcher  Standpunkt  sein  mag,  so  hat  er  doch  etwas  Ein- 
seitiges. Durch  Ranke  ist  ein  neuer  Gesichtspunkt  in  die  Betrachtung 
gekommen.  Wenn  wir  im  Status  verrucosus  deformis  eine  abnorme 
Proliferation  der  im  Status  verruc.  simplex  befindlichen  fötalen  Hirn- 
rinde sehen  und  daraus  sowohl  Heterotopie  als  Mikrogyrie  ableiten 
dürfen,  so  wäre  damit  ein  Moment  der  Ueberproduktion  und  Wucherung 
eingeführt,  d.  h.  wir  hätten  in  diesen  Mißbildungen  nicht  bloß  Monstra 
per  defectum,  sondern  gelegentlich  auch  solche  per  excessum  zu  er- 
kennen.   Das  wird  von  um  so  größerer  Bedeutung  werden,  wenn 
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Oekonomakis  mit  seiner  Ansicht  Recht  behält,  daß  unter  pathologi- 
schen Umständen  aus  Keimzellen  sich  mehr  Nervenzellen  herausbilden 
als  normal  oder  wenn  gewisse  Zellen,  wie  vermutlich  die  CAJALSchen 
Zellen,  mit  ihrer  Differenzierung  über  den  cellulären  Zustand  hinaus- 
gehen ^)  und  in  dieser  Richtung  der  Ultradiiferenzierung  Nervengrau 
hervorbringen.  Der  Status  verrucosus  kann  endlich  noch  für  die  Be- 
stimmung des  teratogenetischen  Terminationspunktes  wertvoll  sein, 
indem  sein  Vorhandensein  für  eine  krankhafte  Störung  im  5.  Monat 
spricht,  während  sein  Fehlen  ein  späteres  Eintreten  der  Störung  be- 
zeugt, nämlich  zu  einer  Zeit,  als  die  Wucherungsepoche  der  Rinde 
schon  vorüber  war.  Wir  werden  noch  sehen,  wie  die  Störungen  der 
Differenzierung  für  das  Verständnis  der  Geschwulstbildung  zu  ver- 
werten sind. 

Mikrogyrie. 
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VIII.  Mikrocephalie,  Mikrencephalie. 

Mikrocephalie  bedeutet  ungewöhnliche  Kleinheit  des  Schädels  und 
des  Gehirns  (Fig.  115  und  116),  oder,  wie  man  heute  wohl  sagen  darf, 
ein  abnorm  entwickeltes  Gehirn  in  stark  verkleinerter  Schädelkapsel. 
Im  allgemeinen  pflegt  man  Gehirne  unter  900  g  und  Schädelumfang 
unter  45  cm  zu  den  Mikrocephalen  zu  rechnen.  Die  Gewichts-  und 
Größenabnahme  betrifft  meist  ausschließlich  das  Großhirn  und  die  von 
ihm  abhängigen  Rückenmarksbahnen,  gar  nicht  das  Kleinhirn,  das 
sogar  größer  scheinen  kann.  Für  die  Bestimmung  der  Zugehörigkeit 
zur  Mikrocephalie  und  des  Grades  sind  natürlich  Normalgewichte  maß- 
gebend. Sie  betragen  331  g  S  und  283  g  ?  beim  Neugeborenen, 
1374  g  S  und  1244  g  ?  im  Alter  vom  14—20  Jahren.  Danach  hat 
Marchand  die  Einteilung  vorgeschlagen :  Mikrocephalie  hohen  Grades 
bis  500  g,  mittleren  Grades  bis  800  g,  geringen  Grades  über  800  g. 


1)  Vergl.  ähnliches  beim  Knorpel.   Ernst,  Ziegl.  Beitr.,  Bd.  XXXVIII. 


Mikrocephalie. 
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Zu  den  letzteren  wurde  noch  ein  männliches  Hirn  von  1062  g,  ein 
weibliches  von  990  g  gerechnet.  Am  stärksten  wächst  das  Gehirn  in 
den  ersten  4  Lebensjahren  (331—1100  g)  und  erreicht  im  7.  Lebens- 
jahre etwa  %  gegen  das  20.  Lebensjahr  das  Maximum.  Als  kleinste 
Hirngewichte  sind  bekannt  geworden:  69  g  (S  von  9  Monaten  [Ca- 
LORiJ),  171  g  (9  von  9  Jahren  [Delorenzi]),  15,9  g  (rf  von  7  Wochen 
[Barlow]),  17,3  g  (cJ  von  3  Wochen  [Rohon]  mit  Verschmelzung 
der  Großhirnhälften).  Verhält  sich  in  der  Norm  das  Großhirn  zum 
Kleinhirn  wie  100:11 — 15,  so  ist  das  Verhältnis  bei  Mikrocephalen 
wie  100 :  76. 

Die  heute  übliche  Einteilung  nach  Giacomini  in  eine  echte 
Mikrocephalie  (auch  einfache  oder  reine  Mikrocephalie),  d.  h.  Mangel 
in  der  Faltung  und  allgemeine  Reduktion  ohne  alle  Ueberreste  patho- 
logischer Prozesse  1)  und  eine  Pseudomikrocephalie  (auch  unechte 
Mikrocephalie),  d.  h.  örtliche  oder  diffuse  Defekte  des  Gehirns  infolge 


Fig.  115. 


Fig.  116. 


^  Fig.  115.  Kopf  der  mikro- 
cephalen Helene  Becker  im  Alter 
von  5  Jahren  (nach  einer  von 
A.  Ecker  im  Jahre  1868  aufge- 
nommenen Photographie). 

Fig.  116.  Gehirn  der  im  Alter 
von  8  Jahren  gestorbenen  mikro- 
cephalen Helene  Becker  (nach  v. 
BiscHOFP).    Hirngewicht  219  g. 


offenkundiger  pathologischer  Vorgänge  (Meningitis,  Encephalitis,  Hydro- 
cephalus,  Sklerosen  der  Windungen,  Verdickung  der  Häute)  stützt 
sich  lediglich  auf  makroskopische  Betrachtung  und  will  daher  nicht 
mehr  recht  passen,  seitdem  man  angefangen  hat,  die  Gehirne  auf 
mikroskopischen  Serien  zu  untersuchen  und  dabei  eine  Unzahl  archi- 
tektonischer und  anderer  Bildungsfehler,  wie  Makro-,  Mikrogyrie, 
Heterotopie,  allgemeine  Wachstumsverminderung,  Porencephalie, 
Balkenmangel,  Cyklopie,  rudimentäre  Anlage  von  Bündeln  und 
Strängen  gefunden  hat.    Die  Mikrocephalie  ist  eine  Mißbildung  von 


1)  G.  hat  hier  wiederum  eine  Form  als  reine  Wachstumsstörung  unterschieden, 
bei  der  krankhafte  Veränderungen  auch  mikroskopisch  nicht  nachweisbar  wären, 
von  einer  Form,  wo  das  Mikroskop  zwar  Veränderungen  nachwies,  die  aber  wahr- 
scheinhch  doch  später  hinzugetreten  waren,  eine  Unterscheidung,  die  sich  je  nach  der 
Feinheit  der  Untersuchungsmethode  verschiebt  und  daher  offenbar  von  zweifelhaftem 
Wert  ist. 
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größter  Mannigfaltigkeit,  in  der  vorerst  etwas  Gesetzmäßiges  kaum 
zu  erkennen  ist,  so  daß  man  sagen  möchte,  in  der  Gesetzlosigkeit 
liege  gerade  ihr  Wesen.  Immerhin  wird  man  fast  immer  die  Grund- 
form des  menschlichen  Gehirns  herauslesen  und  eine  ununterbrochene 
Reihe  von  Uebergängen  zwischen  normalem  Gehirn  und  rudimentären 
Zuständen  aufstellen  können. 

Da  die  Mikrocephalen  von  altersher  die  Aufmerksamkeit  ihrer  Um- 
gebung, und  zwar  von  Aerzten  und  Laien,  auf  sich  gelenkt  haben,  haupt- 
sächlich wegen  des  Vogelgesichts  mit  der  fliehenden  Stirn,  dem  so- 
genannten Aztekentypus,  wegen  des  eigenartigen  Seelenlebens,  der 
Schädelanomalien  und  der  abnormen  Hirnfurchung,  so  ist  auch  die 
historische  Betrachtung  der  Mikrocephalen-Forschung  von  fesselnder 
Bedeutung.  Mitte  des  17.  Jahrhunderts  (1664)  erwähnt  sie  Thomas 
Willis  schon.  Aber  die  ältere  Zeit  kümmerte  sich  meist  nur  um  die 
Schädelbildung  und  das  eigentümliche  Gebaren  der  Mikrocephalen. 
Wegen  der  gelegentlichen  Vereinigung  von  Mikrocephalie  mit  Kretinis- 
mus und  des  gemeinsamen  idiotischen  Schwachsinns  wurden  die  beiden 
Formen  bis  in  die  neuere  Zeit  miteinander  verwechselt,  jedoch  ist 
Mikrocephalie  ein  anatomischer,  Idiotie  ein  klinischer  Begriff.  So  kommt 
idiotische  Geistesschwäche  naturgemäß  bei  Mikrencephalie  mit  ausge- 
dehnten Hirndefekten  vor,  ohne  daß  der  Schädel  mikrocephal  zu  sein 
braucht.  Während  der  Kretinismus  auf  Entwicklungshemmung  des 
ganzen  Organismus  samt  dem  Skelett  beruht,  sind  bei  Mikrocephalie 
nur  Hirn  und  Schädel  im  Wachstum  gestört. 

Im  Jahre  1857  stellte  Virchow  seine  Theorie  von  der  vorzeitigen 
Verknöcherung  (prämaturen  Synostose)  der  Schädelnähte  auf  und 
brachte  damit  einen  anatomischen  Gesichtspunkt  in  die  Betrachtung. 
Danach  wäre  eine  exogene,  außerhalb  des  Gehirns  in  seiner  Hülle 
liegende  Ursache  vorhanden,  die  das  Gehirn  in  seinem  Wachstum  be- 
schränkte. Freilich  wurden  die  geforderten  Synostosen  bei  zweifellosen 
Mikrocephalen  gelegentlich  vermißt  (Variot,  Jakobi,  Pfleger  und 
PiLCz),  und  damit  bedurfte  die  exogene  Theorie  weiterer  korrelativer 
Momente  der  Entwicklung  als  Ergänzung.  In  dieser  Richtung  der 
weiteren  Ausbildung  der  ViRCHOWSchen  Theorie  liegt  die  Betrach- 
tungsweise der  Sphenokratophie  Schaeffers,  der  Druckatrophie  durch 
Uteruskrankheiten,  z.  B.  Krämpfe  (Klebs),  der  Kompression  durch 
Retroflexio  uteri  gravidi  (Gerhartz),  Trauma  uteri  (Falkenheim), 
Enge  des  Canalis  caroticus  und  der  Carotiden  (Klebs,  Aeby,  Bischoff, 
Jensen,  Safolini).  Aber  alle  diese  Theorien  kranken  daran,  daß  sie 
die  pathologischen  Veränderungen  statt  zu  erklären  an  einen  anderen 
Ort  verlegen  (etwa  wie  die  kosmische  Theorie  den  Ursprung  des 
Lebens  von  anderen  Weltkörpern  ableitet)  und  daß  sie  sich  auch  vor 
der  neuen  Erkenntnis  nicht  zu  halten  vermochten,  der  zufolge  der 
wachsende  Schädel  sich  dem  Gehirn  anpaßt  und  nicht  umgekehrt,  wie 
denn  überhaupt  die  Entwicklung  der  Produkte  des  Medullarrohrs  der- 
jenigen des  Primordialschädels  vorauseilt  (vergl.  die  Theorie  der  Spalt- 
bildungen). Damit  ist  auch  das  Urteil  über  jene  operativen  Eingriffe 
(Kraniektomie)  gesprochen,  die  das  Gehirn  aus  seiner  Gefangenschaft 
befreien  sollten  (Kräpelin,  Ueber  die  Operation  von  Lannelongue). 

1867  folgte  die  berühmte  Theorie  Carl  Vogts  vom  Atavismus 
der  Mikrocephalie,  auf  die  er  durch  eine  gewisse  Tierähnlichkeit  des  Ge- 
hirns und  Schädels  (z.  B.  mit  Affen)  gebracht  wurde,  zugleich  beeinflußt 
durch  die  starke  Ueberzeugungskraft  deszendenztheoretischer  Ideen. 
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Er  vertrat  einen  Atavisrans  sui  generis  und  hielt  den  Rückschlag  auf 
die  für  eine  niedrigere  Art  (Affe)  typische  Gestaltungsweise  für  die 
primäre  Abzweigung  der  Hirnentwicklung,  die  Formveränderung  von 
Hirn  und  Schädel  für  die  Folge  einer  tierähnlichen  Entwicklungs- 
tendenz. MiNGAZziNi  hat  später  die  Auffassung  des  Atavismus  neu 
belebt,  indem  er  betonte,  wie  früh  zwar  das  menschliche  Gehirn  den 
menschlichen  Typus  verrate,  aber  unter  dem  Einfluß  krankhafter  Stö- 
rungen sonst  latent  bleibende  atavistische  Formen  in  die  Erscheinung 
und  wieder  in  Kraft  treten.  So  sind  es  besonders  phylogenetisch  alte 
Bildungen,  die  bei  Unterdrückung  der  jungen  wieder  aufleben.  Wir 
werden  darauf  zurückkommen.  Auch  Giacomini  rechnet  in  seiner 
Einteilung  der  Mikrocephalie  mit  Atavismus,  indem  er  seine  echte 
Mikrocephalie  noch  einmal  scheidet  in  eine  Unterart  mit  einfach 
menschlich  infantilem  Typus  mit  individuellen  Varietäten  und  eine  mit 
Windungsverhältnissen  vom  Affen-  oder  Raubtiertypus. 

Eine  dritte  Erklärungsweise  beginnt  mit  Aeby  1873,  ist  auch 
früher  schon  von  Gratiolet  und  von  Meyer  ausgesprochen  worden. 
Sie  sucht  als  endogene  Theorie  den  pathologischen  Vorgang  im  Gehirn 
selbst.  Ihr  folgt  die  neuere  Erkenntnis,  daß  die  Mikrocephalie  als 
Mißbildung  im  Sinne  einer  Aplasie  und  Agenesie  abhänge  von  Ab- 
weichungen der  Entwicklungsgesetze,  daß  da  ein  Mangel  der  ersten 
Anlage  zugrunde  liege,  der  allerdings  durch  fötale  Erkrankung  oder 
eine  Schädigung  des  Keimes  bewirkt  sein  könne,  daß  aber  die  Mikro- 
cephalen  abweichende  embryonale  Gehirne  vom  menschlichen 
Typus  besäßen.  Die  Bildungsstörung  wäre  die  Folge  fötaler  Erkran- 
kung der  Hirnsubstanz  und  im  Wesen  der  Mißbildung  lägen  sonach 
zwei  Momente:  1.  eine  fötale  Erkrankung  oder  sonst  ein  pathologisches 
Moment  (Keimesvergiftung),  das  die  falsche  Entwicklung  bewirkt,  und 
2.  die  Verbildung  des  Keimes  durch  Abweichen  vom  vorgeschriebenen 
Entwicklungsgang.  Angesichts  des  sich  mehrenden  Nachweises  von 
Resten  frühfötaler  pathologischer  Vorgänge  bei  echter  Mikrocephalie 
in  Gestalt  von  Heterotopie,  Metaplasie,  Mikro-  und  Makrogyrie  etc., 
die  nach  Analogie  der  Erfahrungen  der  experimentellen  Entwicklungs- 
geschichte ^)  ihren  Ursprung  in  allerfrühesten  Keimschädigungen  durch 
Gifte,  Temperatur,  mechanische  Momente  haben,  neigt  sich  die  neuere 
Auffassung  der  Mikrocephalie  ganz  auf  die  Seite  dieser  endogenen 
Theorie,  welche  von  der  Schädigung  des  Eies  im  Keime  oder  in  der 
allerersten  Zeit  der  Differenzierung  nach  der  Befruchtung  ausgeht, 
die  zur  Störung  des  Gleichgewichts  im  grundlegenden  und  sukzessiven 
architektonischen  Ausbau  des  MeduUarrohrs  führen  müssen  (v.  Mo- 
nakow, H.  Vogt). 

So  spiegelt  sich  der  Zeitgeist  in  den  drei  Theorien,  die  man  die 
pathologisch  -  anatomische  oder  exogene,  die  deszendenztheoretische 
oder  atavistische,  die  entwicklungsmechanische  oder  endogene  nennen 
kann.  Zugleich  ist  man  aber  auch  zur  Ueberzeugung  gelangt,  daß 
spärliche  Fälle  zur  Aufstellung  einer  einheitlichen  umfassenden  Theorie 
nicht  ausreichen,  und  daß  die  ungeduldige  Art,  aus  einem  einzigen 
Fall  weitgehende  Schlüsse  zu  ziehen,  einer  gründlichen  Untersuchung 


1)  In  diesem  Zusammenhang  ist  wichtig,  daß  Mikrocephahe  bisher  nur  beim 
Menschen  beobachtet  ist,  indessen  ist  ihr  Vorkommen  bei  Haustieren  nicht  unwahr- 
scheinlich, seitdem  beim  8-tägigen  Schwein  neben  doppelseitiger  Porencephalie  auch 
Makrogyrie,  Miki-ogyrie,  Heterotopie  gefunden  sind  (Schellenberg). 
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mikroskopischer  Schnittserien  weichen  muß.  Wir  werden  also  auch 
bei  der  Darstellung  der  Mikrocephalie  auf  einzelne  Fälle  eingehen 
müssen,  wenn  diese  ihren  Hauptzweck  erfüllen  will,  zu  künftigen 
gründlichen  Untersuchungen  anzuregen  und  anzuleiten. 

Für  die  äußere  Betrachtung  ist  das  auffälligste  Merkmal  die  Klein- 
heit des  Schädels  auf  ebenmäßig  gebautem  Rumpf  und  die  fliehende 
Stirn,  Ist  die  normale  Kapazität  des  Schädels  1500  (S)  und 
1300  ccm  ($),  so  sinkt  sie  beim  Mikrocephalen  unter  1150  ccm  und 
sogar  unter  700—600  ccm  i),  der  Horizontalurafang  unter  480  mm^), 
gelegentlich  unter  420  mm  ^)  für  den  Erwachsenen.  Besonders  ist 
hiervon  das  Schädelgewölbe  betroffen.  Der  Clivus  fällt  im  steilen 
Winkel  ab,  die  Schädelbasis  ist  verschmälert,  die  wölbungslose  Stirn- 
schuppe tritt  zurück,  die  Hinterhauptschuppe  steigt  steil  empor;  die 
Schläfen  sind  am  großen  Keilbeinflügel  eingezogen.  Die  hintere 
Schädelgrube  ist  leidlich  ausgeprägt,  die  vordere  reduziert.  Oft  trifft 
man  Nähte  partiell,  auch  asymmetrisch  verknöchert,  bis  zum  Schwund 
der  Fontanellen.  Unter  350  Schädeln  idiotischer  Kinder  fand  sich  in- 
dessen kein  einziger  mit  vollständiger  Nahtverknöcherung  (Anton). 
Unter  200  Idiotenschädeln  war  nur  ein  Makrocephale  mit  Nahtver- 
knöcherung. Meist  ist  der  mikrocephale  Schädel  niedrig,  schmal,  im 
sagittalen  und  frontalen  Umfang  wenig  gewölbt. 

Die  Abweichungen  der  Windungen  sind  nicht  einheitlich.  Mikro- 
gyrie  und  Pachygyrie  wechseln  ab  und  mischen  sich,  Asymmetrien 
und  scheinbare  Verdoppelungen  kommen  dazu.  Windungen  und  Furchen 
sind  nicht  einmal  immer  zu  identifizieren.  So  lassen  sich  Anomalien 
aufstellen,  bei  denen  der  wesentliche  Charakter  des  normalen  mensch- 
lichen Typus  trotz  aller  Mängel  zu  erkennen  ist,  wovon  wiederum  die 
einen  einem  fötalen  oder  einfachen  infantilen  Typus  folgen,  während 
andere  vom  fötalen  Typus  abweichende  und  fremde  Bildungen  der 
Furchen  und  Windungen  haben.  Eine  zweite  Reihe  bilden  Anomalien, 
bei  denen  die  Hirnoberfläche  eher  an  Windungen  niederer  Affen-  oder 
gar  an  Raubtierhirne  erinnert.  Bei  den  letzteren  P^ormen  ist  das  Stirn- 
hirn klein,  sogar  rudimentär,  arm  an  Markfasern  und  endet  spitz  zu- 
laufend wie  bei  Carnivoren  oder  manchen  Affen.  Die  Stirnwindungen 
sind  vereinfacht,  die  dritte  ist  oft  nur  angedeutet  oder  fehlt  ganz. 
Dabei  ist  die  Rinde  arm  an  Nervenzellen,  besonders  großen  Pyramiden- 
zellen, enthält  abnorme  längliche  und  spindelförmige  Elemente.  Wahr- 
scheinlich ist  die  Entwicklung  der  Rinde  auf  einer  bestimmten  Stufe 
gehemmt  und  stillgestanden,  bevor  es  zur  Ausbildung  der  Ganglien- 
zellen kam  (Hammarberg).  So  trägt  die  Rinde  ein  embryonales 
Gepräge  mit  dichtstehenden  unfertigen  indifferenten  Zellen,  Neuro- 
blasten, Körnerzellen,  mit  erhaltener  ependymärer  Wucherungszone, 
mangelhafter  Einstellung  der  Zellen  (Alzheimer),  Mangel  großer 
Pyramidenzellen,  Pigmentmangel  der  Zellen,  Verminderung  der  Tan- 
gentialfasern. 

1)  Man  berechnet  das  Hirngewicht  aus  der  Schädelkapazität,  indem  man 
8,5  Proz.  von  der  Bchädelkapazität  abzieht  und  den  Rest  mit  1,040  (=  spezifisches 
Gewicht  des  Gehirns)  multipliziert  (Maechand).  Bekanntlich  sind  die  Hirngewichte 
von  Dante,  Kant,  Schiller  aus  dem  Schädehnhalt  berechnet  worden. 

2)  Kleinster  normaler  Horizontalumfang  48,9  cm  (bezw.  47,4)  nach  Welker  oder 
48  (bezw.  47,5)  nach  Broca.  Doch  ist  das  Hirngewicht  das  wesentüch  Bestimmende, 
z.  B.  ist  bei  49  cm  Hirnumfang  em  Hirngewicht  von  369  g  bekannt. 

3)  Als  geringster  Schädelumfang  unter  3  Jahren  ist  22  cm  bei  einem  24-tägigen  5 
(Kossowitsch),  über  3  Jahre  28,5  cm  bei  der  8-jährigen  Helene  Becker  gemessen. 
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Die  vordere  Zentralwindung  ist  meist  vorhanden,  wenn  ein  Sulc. 
centralis  ausgeprägt  ist,  doch  grenzt  sie  sich  nach  vorn  schlecht  ab.  Die 
Zentralfurche  ist  verkürzt.  Die  Fissura  Rolandi  kann  überbrückt  sein. 
Zentralwindungen  können  in   seltenen  Fällen  auch  fehlen.  Durch 


Fig.  119. 


Fig.  117,  118,  119.  Gehirn  von  Troglodytes  niger  (Schimpanse).  Dasselbe  Gehirn 
von  oben,  von  hinten,  von  der  Seite  gesehen,  zur  Verden tüchung  der  Aifenspalte 
(nach  Retzius).  a  Sulc.  lunatus  s.  simiarum  (AfFenspalte),  o  Sulc.  occipitahs,  i  Sulc. 
interparietalis,  p.o  Sulc.  pai'ieto-occipitalis,  i.c  Incisura  sulci  cinguh,  p.s  Sulc.  parie- 
tahs  superior,  t.s  Sulc.  temporalis  superior  (Ramus  posterior),  t.m  Sulc.  temp.  med., 
r.c.s  Sulc.  retrocentralis  superior,  r.c.i  Sulc.  retrocentralis  inferior,  p.c.s  Sulc.  praecen- 
tralis  sup.,  c  Sulc.  centralis,  p.c.i  Sulc.  praecentralis  inf.,  s.c.p  Sulc.  subcentralis  post., 
f.s  Sulc.  frontalis  sup.,  s.c.a  Sulc.  subcentraüs  ant.,  f.o  Sulc.  fronto-orbitalis,  f.m.a  Sulc. 
fronto-margmalis  s.  rectus,  o.p  Sulc.  fi'onto-opercularis. 

Schwalbe,  Morphologie  d,  Mißbildungen.    III,  2.  14 
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ungenügende  Ausbildung  des  Operculum,  des  Stirn-,  Scheitel-  und 
Schläfenlappens  bleibt  die  Insel  unbedeckt  und  schlecht  abgegrenzt, 
fließt  mit  Stirn-,  Schläfen-  und  Zentralwindungen  zusammen.  Die 
Inselwindungen  sind  mangelhaft  und  verstrichen.  Der  Scheitellappen 
ist  oft  verkleinert  und  entbehrt  der  Sekundärfurchen.  Die  Inter- 
parietalfurche  und  die  hintere  Zentralwindung  sind  rudimentär.  Der 
Schläfenlappen  besitzt  oft  nur  eine  Furche  oder  vereinfachte  Furchen, 
ist  kleiner,  kürzer,  steiler.  Der  Hinterhauptlappen  ist  kürzer  und 
kleiner,  seine  Furchen  an  der  Konvexität  einfacher.  Es  können  die 
EcKERschen  Längsfurchen  und  der  Sulcus  occip.  transversus  fehlen. 
Andererseits  setzt  sich  der  Sulcus  parieto-occipitalis  weit  über  die 
Mantelkante  in  die  Konvexität  hinaus  als  Affenspalte  fort^)  (Fig.  117, 
118,  119). 

Fissura  parieto-occipitalis  und  calcarina  können  parallel  verlaufen, 
die  parieto-occipitalis  steht  in  breiter  Verbindung  mit  der  Interparietal- 
furche  (beim  Vorhandensein  einer  Affenspalte).  Der  Ramus  horizontalis 
fossae  Sylvii  geht  über  in  die  Fissura  occipitalis  transversa  unter 
Vermittelung  der  Interparietalfurche,  es  kommuniziert  die  1.  Temporal- 
furche mit  der  Fissura  Sylvii,  die  Postzentral-,  Präzentral-  und  Zentral- 
furche ebenfalls  mit  Fissura  Sylvii,  es  fehlen  ausgeprägte  Furchen  im 
Bereich  des  Gyrus  supramarginalis  und  angularis,  es  fehlt  Ramus 
horizontalis  anterior  fiss.  Sylvii.  Longitudinal  gerichtete  Windungen 
herrschen  vor  (Wiederkäuertypus).  Ein  Verständnis  für  das  Zustande- 
kommen der  Windungsanomalien  ist  uns  noch  nicht  erschlossen.  Manche 
Anzeichen  stützen  die  Vermutung,  daß  Bildungszellen  am  Ausschwärmen 
gehindert  wurden,  ihr  Ziel  nicht  erreichten,  in  Wachstum  und  Aus- 
reifung stillstanden,  daß  die  Anlagen,  die  dadurch  zu  kurz  gekommen, 
durch  andere  kompensatorisch  überwuchert  werden,  daß  einzelne  An- 
lagen in  frühen  Stadien  sogar  durcheinandergeworfen  und  verlagert 
worden  seien.  Für  die  Bestimmung  des  teratogenetischen  Terminations- 
punktes  wird  Fehlen  oder  Abweichen  der  Hauptfurchen  insofern  von 
Bedeutung  sein,  als  solche  Befunde  für  ein  frühzeitiges  Einsetzen  der 
hemmenden  Schädlichkeit  Zeugnis  ablegen. 

Das  Rückenmark  des  Mikrocephalen  ist  mehrfach  untersucht.  Stets 
ist  Mikromyelie  und  Hypoplasie,  niemals  Degeneration  festgestellt.  Nur 
die  vom  Gehirn  unabhängigen  Bahnen  reifen  völlig  aus.  Es  fehlen  oder 
sind  mangelhaft  die  Pyramiden,  eine  Bildungshemmung  im  wahren  Sinne 
des  Wortes,  die  zu  seitlichen  Einkerbungen  führt;  die  graue  Substanz 
überwiegt  im  Verhältnis  zur  weißen.  Das  Bild  erinnert  an  den  Zustand 
bei  Anencephalie,  entspricht  etwa  dem  Rückenmark  des  Neugeborenen, 
was  immerhin  eine  Hemmung  bedeutet,  da  das  Rückenmark  in  den 


1)  Die  Ausbildung  eines  Lobus  occipitalis  mit  völliger  Ueberlagerung  des  Klein- 
hirns geschieht  bei  den  Primaten  und  damit  verlängert  sich  auch  der  Seitenventrikel 
zum  Hinterhorn,  damit  verlängert  sich  auch  der  Balken.  Bei  Prosimiern  ist  der 
Hinterhauptlappen  medial  durch  eine  horizontale  Furche  (Sulc.  calcarinus)  gezeichnet, 
die  bis  zur  Spitze  des  Lappens  reicht.  Bald  beginnt  diese  Furche  an  der  Hippo- 
campusfurche,  bald  ohne  Zusammenhang  mit  ihr.  Bei  Affen  (auch  Anthropoiden) 
teilt  sie  sich  in  auf-  und  absteigenden  Ast.  Eine  andere  mediale  Furche  verläuft 
mehr  vertikal,  über  dem  Sulcus  calcarinus,  geht  bei  Affen  zur  oberen  Mantelkante 
als  Sulc.  parieto-occiiDitalis  und  setzt  sich  von  da  als  quere  Furche  auf  (Jie  laterale 
kraniale  Fläche  fort  und  trennt  tief  einschneidend  als  Sulc.  transversus  (=  Affen- 
spalte) den  Hinterhauptlappen  ab.  Bei  manchen  Affen  fällt  das  Ende  der  Parieto- 
occipitalf  iirche  nicht  mit  dem  Ende  des  Sulcus  transversus  zusammen ,  sondern 
hinter  dasselbe  (Anthi-opoiden)  und  allmählich  schwmdet  die  Spalte  (Gegenbaub). 
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ersten  4  Lebensjahren  weiter  wächst.  Dazu  kommt  Verminderung  der 
Vorderhornzellen  und  Unregelmäßigkeit  des  Zentralkanals. 

Unsere  Kenntnis  des  mikrocephalen  Gehirns  steckt  noch  im 
Stadium  der  Beschreibung.  Es  wäre  verfrüht,  sie  schon  für  das  Ver- 
ständnis normaler  Entwicklungsvorgänge  nutzbar  machen  zu  wollen. 
Von  gründlichen  Untersuchungen  ganzer  Gehirne  auf  lückenlosen 
Schnittserien  liegt  erst  wenig  vor.  Unter  solchen  Umständen  kann 
die  Darstellung  der  Kasuistik  nicht  entraten.  Deshalb  seien  hier  in 
kurzen  Zügen  über  die  wichtigsten  Fälle  der  Literatur  Notizen  an- 
gereiht. 


Marehands  Fälle. 

1.  Karl  Koch,  4  J.  10  Mon.,  geistiger  Tiefstand,  konnte  weder  gehen  noch 
stehen,  weder  essen  noch  sprechen.  Kopf  umfang  46  cm.  Augenbrauen  treten  vor, 
Kinn  zurück.  Schädel  an  Btirn  und  Scheitel  dünn,  keine  Stirnnaht,  dagegen  deut- 
Uche  Kranz-,  Pfeil-,  Lambdanaht.  Von  Glabella  bis  Tub.  occip.  15,3  cm.  Gehirn 
890  g,  Länge  15,5  cm.  asymmetrisch.  Stirnlappen  flach,  Windungen  einfach,  Scheitel- 
lappen klein.  lOeinhii-n,  Brücke,  Med.  obl.  normal.  Balkenlänge  58,  Brückenlänge 
20  mm.  Zentralfurche  senkrecht  zur  Mittelspalte  (bilden  zusammen  ein  Kreuz), 
Fissurae  Sylvü  asymmetrisch.  Fiss.  occip.  vereinigt  sich  mit  Sulc.  occip.  transv.  zur 
„Affeuspalte",  die  den  Hinterlappen  tief  vom  Scheitellappen  trennt.  Vordere  Zentral- 
windung flach,  einfach,  vorn  undeutlich  abgesetzt.  Gyr.  front,  sup.  entsi^ringt  breit 
aus  Centralis,  ohne  Verbindung  mit  Frontalis  II,  teilt  sich  erst  an  der  Spitze.  Gyr. 
front,  medius  entspringt  mit  2  Schenkeln  aus  Centralis,  steht  vorn  mit  FrontaUs  I 
imd  III  in  Verbindung.  Gyr.  front,  inf.  bildet  rechts  Fortsetzimg  des  CentraUs. 
Sulc.  praecentr.  wenig  deutüch,  S.  front,  sup.  und  inf.  einfach  mit  spärhchen  sekun- 
dären Furchen.  Scheitellappen  einfach,  arm  an  Furchen.  Sulc.  interparietalis  kurz, 
seicht.  Hintere  Zentrahnndung  hinten  unscharf  abgegrenzt.  Links  bildet  unterer 
Ted  ein  Operculum  über  Insel  und  geht  in  3.  Stirnwindung  über.  Oberes  Scheitel- 
läppchen flach,  dreieckig.  Unterer  Scheitellappen  breit,  flach.  Gyr.  supramarginalis 
und  angularis  kaum  angedeutet.  Occipitallappen  verhältnismäßig  groß,  scharf  gegen 
Scheitellappen  abgesetzt,  Spitze  abgestutzt,  ohne  Wmdungen.  Schläfen  läppen  gut 
entwickelt  mit  einfachen  Windungen.  Gyr.  hippocampi  schlecht  abgegrenzt  (Uncus 
normal).  Insel  bedeckt,  ohne  fingerförmige  Windungen.  Praecuneus  auf  medialer 
Fläche  nach  vorn  schlecht  abgegrenzt,  da  Sulc.  calloso-margmahs  oberen  Eand  der 
Hemisphäre  nicht  erreicht.  Parazentralläppchen  fehlt.  Gyr.  fornicatus  gut,  geht 
hinten  nicht  in  Gyr.  hippocampi  über,  Furche  dazwischen.  Am  oberen  Eand  der 
Hemisphäre,  in  der  Mitte  der  1.  Stirnwmdung  ziemHch  tiefer  Einschnitt  (entspricht 
Sulc.  cruciatus  der  Carnivoren).  Sulc.  occip.  perpendicularis  (parieto-occipitahs)  geht 
in  F.  calcarina  über  und  grenzt  Cuneus  ab.  Eme  besondere  Zwickelbildung,  die  den 
Zusammenhang  zwischen  Cuneus  und  Gyr.  cinguK  (fornicatus)  darstellt,  fehlt. 

Kommissuren:  Balken  58  mm  lang,  7 — 8  mm  dick;  Fornix  mit  Kommissuren, 
Sept.  pelluc,  Fimbrien,  Fase.  dent.  vollständig.  Comm.  ant.  schwach,  Comm.  media 
fehlt.    Gehirnnerven  und  Gefäße  normal. 

Frontalschnitte:  Markentwicklung  germg,  Einde  sehr  dick.  (1.  Stmiwindung 
1  cm,  weniger  Stirnbasis  und  äußere  Fläche  [3 — 4  mmj),  vordere  Zentralwindung 
1,5,  Schläfen  Windung  0,5,  hintere  Zentralwindung  1,7  cm.    Ventrikel  weit. 

Mikroskopisch:  Pyramidenzellen  verminderte,  keine  deutliche  Schichtung,  zahl- 
reiche regellose  Kapillaren.  Gefäß  Verteilung  verändert  wegen  abweichender  Furchen. 
Ohve  dicker,  weniger  zierHch  gefaltet,  mehrere  Nebenoliven  bis  zur  Gegend  des  Strick- 
körpers zerstreut.    Corp.  restif.  schwach. 

Zusammenfassung:  Kleinheit  des  Hirns,  Vereinfachung  und  Abflachung 
der  Windungen  (besonders  Scheitellappen),  Zentralfurche  senkrecht  zur  Mittelspalte. 
Scheinbarer  Uebergang  der  ZentraKurche  in  Fossa  Sylvü.  AfFenspalte  mit  Operculum 
occipitale.  Eudimentäre  1.  und  2.  Occipitalwmdung,  die  tiefe  Uebergangswindungen 
darstellen  (Typus  niederer  Alfen).  Uebergang  der  Fiss.  calcar.  in  Sulcus  Ammonis. 
Anhäufung  grauer  Substanz  an  der  Konvexität  (besonders  im  Scheitellappen  und 
vorderer  Zentralwindung)  mit  Verschmälerung  des  Markes.  Anomahe  in  der  Struktur 
der  Ohven  und  Nebenoliven.    Erweiterter  Ventrikel. 

14* 
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2.  40-iähr.  Schneider  aus  Breslau,  ohne  cerebrale  Störungen  ').  Schädel 
Umfang  442  mm,  Längsdurchmesser  150,  Querdurchmesser  130  mm.  Knochen  dünn, 
ohne  Diploe,  deutliche  Impressiones  und  Gefäßfurchen.  Sagittabiaht  verwachsen, 
Frontalis  ebenso,  Coronaria  jederseits  bloß  oben  und  unten.  Gehirn  870  g  (frisch 
mit  Häuten),  603  g  (gehärtet  ohne  Pia).  Stirnlappen  flach,  spitz.  Kleinhirn  vom 
Großhirn  bedeckt.  Balken  50  mm  lang.  Brücke  24  mm  lang.  Insel  mit  2  dicken 
plumpen  Windungen.  Beide  Zentralwindungen  wie  breiter  Keil  zwischen  beiden 
Schenkeln  der  Fiss.  Sylvii,  kern  eigentUches  Operculum.  Sulc.  centr.  oberflächlich, 
steil,  ohne  sekundäre  iFurchen.  Vordere  Zentrahrädung  glatt,  einfach,  1  cm  hreit. 
Stirnwindungen  einfach,  nicht  gekerbt.  Hintere  Zentralwindung  schmal,  einfach, 
7—8  mm.  Gyr.  angul.  kräftig,  breit,  flach.  Im  Hinterhauptlaj)pen  deuthches  Oper- 
culum occip.  (indem  die  1.  Occipitalwindung  mit  dem  oberen  Schenkel  in  die  Tiefe 
der  Fiss.  parieto-occipitalis  versenkt  ist  und  seitlich  an  die  Oberfläche  tritt).  Balken 
kurz  imd  dick,  Splenium  überragt  vorderen  Eand  der  Vierhügel  kaum.  Seitenventrikel 
nicht  erweitert. 

Zusammenfassung:  Verkleinertes  Großhirn,  einfache  Windungen.  Ober- 
flächliche Lage  der  Insel,  mangelhaftes  Operculum,  steiler  Verlauf  der  Zentralfurche, 
Kleinheit  der  Scheitellappen  in  der  Längsrichtung.  Fortsetzung  der  Fiss.  par.  occip. 
in  den  Sulc.  occip.  transv. ;  Bildung  tiefen  Einschnitts  zwischen  Scheitel-  und  Hinter- 
hauptlappen. Tieflage  des  oberen  Teils  des  Gyr.  occip.  I ;  unvollkommene  Ausbildung 
eines  Operc.  occip.,  Verkürzung  des  Balkens,  Verschmälerung  des  Cuneus. 

3.  August  in  Heil  (Marburg),  33  J.,  sprach  nicht,  lernte  nichts,  boshaft, 
zornig,  eigensinnig,  nicht  ganz  ohne  Gefühl,  liebte  Geselligkeit.  Schädel  klein,  Stirn 
weicht  zurück,  Augenbrauen  treten  vor,  Hinterhaupt  fällt  steil  ab,  asymmetrisch, 
Kinn  tritt  vor,  Zahnstellung  orthognath.  Schädelknochen  dick,  plump,  mit  viel 
Diploe.  Kapazität  740  (statt  1525),  Horizontalumfang  440  (statt  525),  Sagittalumfang 
(Nasenwurzel  bis  hinteren  Rand  des  For.  magn.)  297  (statt  388). 

Gehirn:  Großhirnhemisphären  weichen  hinten  auseinander.  Kleinhirn  sichtbar, 
nicht  vom  Großhirn  bedeckt.  Windungen  breit  und  flach.  Horizontalumfang  370 
(400),  Breite  des  Stirnlappens  95  (100),  größte  Breite  des  Gehirns  114  (118),  Balken- 
länge 48.    Gewicht  424  g  (gehärtet!). 

In  der  Tiefe  der  Fossa  Sylvii  ein  Stück  Insel  sichtbar,  ZentraKurche  erst  schräg 
nach  vorn,  dann  senkrecht,  direkt  in  die  Fossa  Sylvii.  Stirnlappen  nicht  zugespitzt. 
Kechts  trennt  Praecentralfurche  Stirnwindung  von  Zentralwindung.  Andeutung  eines 
S.  postcentr.  durch  Gabelung  des  S.  interparietalis.  Undeutliche  Gliederung  des 
unteren  Scheitelläppchens  in  Lobus  angularis  und  supramarginalis.  Schläfenlappen 
kurz,  dick,  Windungen  breit,  einfach.  Fiss.  par. -occip.  erreicht  nicht  oberen  Rand  der 
Hemisphäre  noch  Fiss.  hippoc,  gabelt  sich  nach  aufwärts.  Fiss.  calcarina  horizontal. 
Zwischen  beiden  dreieckiger  Cuneus,  der  in  Gyr.  hippoc.  übergeht.  Balken  sclimal, 
hinten  kurz,  wenig  gekrümmt.  Fornix  nicht  mit  Balken  vereinigt,  vordere  Kom- 
missur klein,  graue  vorhanden. 

Zusammenfassung:  Verkleinerung  des  Großhirns,  einfache  Windungen, 
Freiliegen  eines  Teils  der  Insel,  Uebergang  des  rechten  S.  centralis  in  den  hmteren 
Schenkel  der  Fiss.  Sylvn,  Trennung  der  rechten  vorderen  Zentrahvuidung  von  hori- 
zontaler Stirnwindung  durch  abnorme  PraecentraKurche,  Verkleinerung  des  Hinter- 
hauptlappens, Bildung  eines  Operculum  occipitale,  abnorme  Parieto-occipitalfurche. 
Verkürzung  des  Balkens  hinten. 


Fälle  von  Pfleger  und  Pilcz. 

1.  Fall:  HiTRicH.  20-jähr.  ^  Idiot.  Hu  38,  L  12,9,  ß  10,2,  H  10,1,  Gew. 
417  g^).  Windungen  einfach,  plump,  arm  an  sekundärer  Gliederung,  Hinterhaupt- 
lappen reduziert,  Kleinhirn  unbedeckt.  Stirnlappen  zurückgeblieben,  die  3  Windungen 
unscharf  getrennt,  durch  Uebergangswindungen  verbunden.  Insel  unbedeckt.  Seheitel- 
lappen :  Fiss.  parieto-occip.  reicht  nur  wenig  auf  die  laterale  Fläche  hinüber.  Balken- 
länge 2'/2  cm,  Splenium  fehlt.  Starkes  Vortreten  des  Gyr.  supra-callosus  (Striae 
Lancisii),  Schädel  dünn,  Nähte  normal  (Fig.  120  und  121). 


1)  Dieser  Fall  ist  einer  von  den  dreien,  bei  denen  normale  geistige  Veranlagung 
angegeben  wird.  Der  zweite  ist  der  von  Hess:  Frau  von  67  Jahren  mit  788  g  Hirn- 
gewicht, der  dritte  von  Pfister:  Frau  von  49  Jahren  mit  900  g.  Letztere  w'urde 
allerdings  später  geisteskrank. 

2)  Hu  Horizontalumfang,  H  Höhe  (Scheitel — Basis),  B  größte  Breite,  L  größte 
Länge,  Gew.  Gehirngewicht. 
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2.  Fall:  Kamhofer.  17-jälir.  S  Idiot.  Hu  46,5,  L  15,7,  B  7,  H  12,5,  Gew. 
1047  g.  Stirnlappen :  Obere  vordere  Zentralf urclie  reicht  bis  über  die  Mantelkante 
auf  die  mediale  Seite  und  gabelt  sich  dort  derart,  daß  sie  vom  hinteren  Anteil  des  Gyr. 
front,  sup.  ein  dreieckiges  Stück  herausschneidet.  Untere  vordere  Zentralfurche  läuft 
direkt  in  die  SYLVische  Grube,  ebenso  die  hintere  Zentralfurche.  Die  vordere  Zentrai- 
windung  wird  durch  Furchen  in  3  Teile  getrennt  (Fig.  122).  Scheitellappen :  Hintere 
Zentralfrirche  reicht  über  die  Mantelkante  auf  die  mediale  Seite  und  verläuft  hinter 
und  parallel  dem  S.  calloso-marg.  Eine  ganz  atypische  Furche  steht  senkrecht  auf 
der  Mantelkante,  zieht  durch  den  ganzen  Scheiteliap2)en  und  mündet  an  der  Mantel- 
kante in  den  S.  postcentralis.  Die  SYLVische  Spalte  geht  abnorm  weit  nach  hinten, 
trennt  Schläfen-  und  Scheitellappen  scharf  voneinander  und  endet  in  der  Fiss.  oecip. 
transv.  Eine  Furche,  die  ein  inselförmiges  Stück  aus  dem  Cuneus  herausschneidet, 
entspringt  aus  der  Fiss.  parieto-occip.  und  mündet  nach  halbkreisförmigem  Verlauf 
in  die  Calcarina.  Die  Stirnfurchen  sind  durch  Nebenäste  miteinander  verbunden. 
Eine  Furche  beginnt  medial,  verläuft  parallel  hinter  der  hinteren  Zentralfurche  (durch 
einen  Ast  mit  ihr  verbunden),  dann  im  Bogen  nach  hinten  und  mündet  direkt  in 
den  vom  Schläfenlappen  kommenden  aufsteigenden  Teil  der  Fissura  parallela ;  hinter 
ihr  verläuft,  unter  der  Mantelkante  beginnend,  eine  abnorme  Furche  bis  m  den 
Schläfenlappen.  Der  Sulc.  calloso-marginalis  setzt  sich  in  die  Querfurche  des  Prae- 
cuneus  fort. 


Fig.  120.  Fig.  121. 


Fig.  120.  Seitenansicht  der  rechten  Hemisphäre  (Fall  Hueich,  Mikrocephalie), 
(nach  Pfleger  und  Pilcz).  Stirn-  und  Hinterhauptlappen  am  meisten  zurück- 
geblieben. 3  Frontalwindungen  zu  erkennen,  hängen  durch  Uebergangswindungen 
zusammen.  Fi,Fii,  Piii  Frontalwindungen,  T^,  T^,  7]^ Temporalwindungen,  iJ.a.Ä  Eamus 
anter.  horizontalis  f.  Sylvii,  J  Insula  Eeiüi,  8  Fossa  Sylvii,  S.cUmg  Sulcus  callosomar- 
ginalis,  F.A  (Gyrus  praecentralis)  frontalis  ascend.,  E.a.a  Kamus  ascend.  anter.  fossae 
Sylvii,  P.O  Fiss.  parieto-occip.,  S.pr.c  Sulc.  praecentralis.  J.P  Sulc.  interparietalis, 
P.A  G.  postcentralis  parietaUs  asc,  O.tr  Sulc.  occip.  transvers.,  S.pc  Sulc.  postcentr., 
R  Fissura  Eolandi,  P-oji,  P.tr,  P.or  Pars  opercularis,  triangularis,  orbitaüs  gyri  fron- 
talis imi. 

Fig.  121.  Mediale  Ansicht  der  rechten  Hemisphäre  (Fall  Htjrich),  (nach 
Pfleger  und  Pilcz).  Kurzer  Balken  (2'4  cm).  Splenium  fehlt.  Cell  Corpus  cal- 
losum,  Th.o  Thalamus  opt.,  U  Uncus,  O.tl  Gyr.  occipito-temporaüs  lateraUs,  G.fm  Gyr. 
fornicatus,  C  Cuneus,  Pr.c  Praecuneus,  S.co.dl  Sulc.  corporis  callosi,  G.sp.c  Gyrus 
supracallosus  (Stria  Lancisi),  S.s.p  Sulc.  subparietaUs,  Crll  Cerebellum. 

3.  Fall:  Anthofer.  37-iähi-.  S.  Hu  47,3,  L  17,7,  B  13,  H  12,  Gew.  1000  g. 
Stirnlappen:  Windung  in  wirrer  Ordnung  durch  zahlreiche  regellose  Furchen,  die 
miteinander  anastomosieren.  Scheitellappen :  Hintere  Zentralwindung  durchbrochen 
von  einer  Furche,  die  von  der  Zentralfurche  zu  einer  abnormen  Furche  zieht,  welche 
ganz  atypisch  an  der  Mantelkante  beginnt,  zwischen  S.  postrolandicus  und  Fissura 
parieto-occip.  ganz  gerade  verläuft,  durch  den  ganzen  Scheitellappen  zieht  und  mit 
scharfer  Knickung  in  die  SYLVische  Grube  mündet.  Fiss.  parieto-occip.  und  occip. 
transv.  münden  beide  in  che  Interj^arietal furche. 
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4.  Fall:  ÄIayer.  14-jähr.  S  Idiot.  Hu  46,5,  L  16,2,  B  13,4,  Gew.  965  g. 
Zerfall  des  Scheitellappens  in  eine  Anzahl  atypischer  parallel  gestellter  und  vertikal 
ziehender  Windungen,  keine  Trennung  durch  Interparietalfurche  m  oberes  und  unteres 
Läppchen.  Eine  Interjiarietalfurche  entspringt  erst  aus  der  F.  parieto-occipit.  und 
geht  durch  den  Hhiterhauptlappen.  Zwei  Seitenäste  der  F.  parieto-occipit.  bleiben 
auf  der  medialen  Seite,  erreichen  die  Mantelkante  nicht,  während  der  Hauptast  über 
die  Mantelkante  hinaus  ziemlich  weit  auf  die  laterale  konvexe  Seite  umbiegt. 

5.  Fall:  Pawel.  33-jähr.  $  Idiotin.  Hu  45,4,  L  15,7  B  12,8,  H  12,9,  Gew. 
950  g.  Eine  tiefe  Furche  entspringt  vom  unteren  Ende  der  hinteren  Zentralfurche, 
verläuft  IV2  cm  schräg  nach  abwärts  und  trennt  den  Gyr.  supramarginalis  scharf 
vom  übrigen  unteren  Scheitelläppchen.  Ein  hmterer  medialer  Ast  der  Fiss.  parieto- 
occipit.  biegt  vor  der  Mantelkante  scharf  um  und  verläuft  ihr  parallel  bis  zum  hinteren 
Gehirnpol.  Durch  diese  und  ähnlich  verlaufende  Furchen  zerfäUt  der  Hinterhaupt- 
lappen (speziell  der  Guneus)  in  drei  längsgesteUte  Windungen. 


Fig.  122.  Lmke  Hemisphäre  (Fall  Kamhofer),  (nach  Pfleger  und  Pilcz). 
L.P.s  Lobus  parietalis  sup.,  L.P.i  Lobus  parietalis  inferior,  x  abnorme  Furche,  senk- 
recht zur  Mantelkante,  zieht  durch  den  Scheitellajipen,  kreuzt  die  SYLVische  Spalte. 
(Uebrige  Bezeichnung  s.  Fig.  120  u.  121.)  Eegellose  Windungen  des  Stirnhii'ns,  Vier- 
windungstypus, die  unterste  Stirnwindung  zerfällt  in  die  drei  typischen  Abschnitte. 
(S.  Beschreibung  im  Text.) 

6.  Fall:  Fuchs.  22-jähr.  S  Idiot.  Hu  44,  L  15,  B  13,  H  8,  Gew.  908  g. 
Links:  Verbindungsbrücken  zwischen  den  Stirnwindungen,  mittlere  Stirnwindung 
Strecke  weit  verdoppelt  (Andeutung  von  Viermndungstypus),  Teil  der  Insel  unbe- 
deckt. Ram.  asc.  ant.  fossae  Sylvü  abnorm  lang  und  tief.  ßOLANDOsche  Spalte 
überbrückt.  Gyr.  praecentraUs  durch  Furche  durchschnitten.  Untere  Stirnfurche 
entspringt  direkt  aus  Zentralspalte.  Gyr.  postcentralis  eingeschnitten.  Aus  hinterer 
Zentralfurche  entspringt  S.  interparietahs ;  dieser  setzt  sich  fort  m  Fiss.  parieto-occipit. 
und  in  occipit.  transversa  (Affenspalte).  Gyr.  angularis  schlingt  sich  nicht  um  Fiss. 
parallela,  sondern  um  Ast  der  Fossa  Sylvü.  Rechts :  2  und  3  Stirnwindungen  durch 
Uebergangswindungen  verbunden.  Pars  triangularis  mangelhaft,  daher  Insel  bloß. 
RoLANDOsche  Spalte  überbrückt.  S.  interparietahs  entsprüigt  aus  hinterer  Zentral- 
furche, hängt  mit  parieto-occipitaHs  zusammen.  Mediale  Wmdungen  beiderseits  ein- 
fach und  plump. 

7.  Fall:  Montag.  24-iähr.  S  Idiot.  Hu  44,7.  L  15,4,  B  12,3,  H  12,3,  Nähte 
offen.  Gew.  831  g.  Ausgedehnte  Mikrogyrie.  Mittelhirn,  Brücke,  Kleinhirn  normal. 
Links:  Präzentralfurche  mündet  in  die  Fossa  Sylvü.  2.  Stirnwindung  oben  ver- 
doi^pelt.  Seitenast  der  F.  interparietahs  setzt  sich  fort  in  occipit.  transversa.  Rechts : 
RoLANDOsche  und  vordere  Zentralfurche  münden  m  Fossa  Sylvü,  ebenfalls  hintere 
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Zentralfiirche.  Im  unteren  Teil  des  Gyriis  postrolandicus  Mikrogyrie.  Interparietal- 
fiirche  anastomosiert  mit  Parieto-occipitalis,  welche  über  die  Mantelkante  hinüBerzieht. 
Ciinens  schmal.  F.  calcarina  seicht.  —  Gewirre  mikrogyrischer  Windungen,  wiirm- 
förmige  und  höckerige  Windungen :  an  der  3.  Stirnwindung  rechts,  am  Gyr.  forni- 
catus,  unteren  Scheit ellappen,  fast  ganzen  Schläfenlappen  und  im  Bereich  des  Hinter- 
hauptlappens, und  links  am  mittleren  Stirnlappen,  Scheitellappen,  den  Fossae  Sylvii 
anliegenden  Teilen  des  Schläfenlappens,  Gyr.  tornicatus.  (Fig.  123.) 

Uebersicht  über  die  Befunde:  In  den  erwähnten  Abweichungen  lassen 
sich  überdauernde  embryonale  Formen  oder  gar  Tierähnlichkeiten  erkennen.  Oder 
es  treten  ganz  atypische  und  regellose  Furchen  und  Wmdungen  auf,  die  keiner 
Periode  der  embryonalen  Entwicklung  entsprechen,  noch  auch  einer  Form  des  Säuge- 
tierhirns.  EndUch  läßt  sich  ein  konfluierender  Typus  der  Furchen  (Benedikt)  auf- 
stellen. Durch  Verlängerung  abnormer  Aeste  kommen  auch  am  wenig  gegliederten 
Hirn  neue  Zusammenhänge  zustande,  wie  auch  an  furchenreichen  Gehirnen  Tertiär- 
furchen miteinander  kommunizieren  können. 


TA.      S-.  FA. 


Fig.  123.  Seitenansicht  der  linken  Hemisphäre  (Fall  Montag),  (nach  Pfleger 
und  PiLCz).  Hirngewicht  831  g.  Präzentralfurche  mündet  in  die  SYLVische  Grube, 
ausgesprochene  Mikrogyrie,  die  das  Auffinden  der  Furchen  und  Windungen  erschwert. 
Nur  Großhirn  mißbildet,  Mittelhirn,  Brücke,  Kleinhirn  normal.  Trotz  Mikrogyrie 
24  Jahre  alt,  entgegen  Heschls  Angabe  frühen  Todes  bei  Mikrogyrie. 

I.  Befunde,  die  auf  embryonale  und  tierähnliche  Formen  hinweisen. 

a)  Freibleiben  der  Insel  (in  5  Fällen);  Klaffen  der  Fossa  Sylvii,  Fehlen  der 
oberen  Grenzfurche  mit  direktem  Uebergang  des  Stammlappens  in  die 
Windungen  der  Konvexität.  Dis  3.  Stirnwindung  ist  nicht  rudimentär, 
wie  Bischoff  annahm,  sie  ist  nur  durch  die  Fiss.  Sylvü  in  abnormer 
Weise  verändert,  oft  ganz  unkenntlich  (Aeby),  so  tritt  z.  B.  die  Pars 
triangularis  zurück  und  che  Gliederung  in  die  drei  Portionen  (orbitaUs, 
triangularis,  opercularis)  ist  undeutUch. 

b)  Abnorme  Persistenz  des  beim  Embryo  gut  entwickelten  Gyrus  supra- 
callosus. 

c)  Abnorm  kräftige  Gestaltung  der  Balkenwindimg  (&  und  c  zusammen  erinnern 
ans  Quadrupedenhirn,  das  Gehirn  der  Anthropoiden  verhält  sich  darin  wie 
das  menschliche). 

d)  Affenspalte:  direkter  Uebergang  der  Fiss.  parieto-occipit.  in  die  occipit. 
transversa,  infolge  des  Fehlens  des  premier  pli  de  passage  (nach  Geatiolet). 
Abnorm  weite  Fortsetzung  der  Fiss.  parieto-occipit.  über  die  Konvexität, 
aber  ohne  Uebergang  in  die  Fiss.  occipit.  transversa,  kommt  auch  vor, 
auch  ein  Uebergang  in  die  Fiss.  interjmrietalis. 

e)  Durch  Fehlen  des  Isthmus  gyri  fornicati  mündet  Fiss.  calcarina  in  die 
F.  hippocampi  (vollständig  oder  andeutungsweise),  was  von  einigen  als  AJfen- 
ähnhchkeit  gedeutet  wird. 
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II.  Vollkommen  atypische  Furchen  und  Windungen,  Abnormi- 
täten der  Kommissuren. 

Innerhalb  der  normalen  Breite  gibt  es  zahlreiche  Varietäten,  deren  Grenze  gegen 
die  AnomaUen  unscharf  ist.  Die  als  anomal  bezeichneten  Furchen  sind  nicht  für 
Mikrocephahe  spezifisch,  sondern  nur  Ausdruck  einer  allgemeinen  Störung  im  Ober- 
flächenwachstum. 

a)  Ganz  atypische  Furchen  (s.  obige  Fälle). 

b)  Abnormes  Verhalten  sonst  normal  angelegter  Windungen. 

a)  Beiderseits  Ueberbrückung  der  EoLANDOschen  Spalte  durch  mächtig 
entwickelte  Tiefenwuidung  (kommt  sehi'  selten  auch  bei  geistig  Ge- 
sunden vor). 

ß)  Abnormes  Breitenwachstum  einer  dem  Zwickelstiele  angehörenden  Tiefen- 

wiadimg  (Eckers  Cuneolimbicus),  wodurch  gemeinsamer  Stiel  der  Fiss. 

calcarma  und  parieto-occipit.  fehlt,  beide  Furchen  vielmehr  getrennt 

und  parallel  verlaufen. 
y)  Eudimentäre  Entwicklung  des  mittleren  Abschnitts  des  Gyrus  forni- 

catus.  ® 
<5)  Eigentümliche  Stellung  der  Pars  margüiahs  fimbriae. 

c)  Kommissurensystem :  Fehlen  der  gi-auen  Kommissur  (soll  in  20  Proz. 
normaler  Fälle  fehlen);  ungewöhnliche  Dicke  bezw.  fast  vollständige  Ver- 
wachsung der  Wände  des  3.  Ventrikels.  Corpora  candicantia  verschmolzen 
oder  fehlen  ganz. 

Verkürzung  des  Balkens,  Schmalheit,  völhges  Fehlen  desselben. 

d)  Mikrogyrie. 

III.  Konfluierender  TyiDUS  der  Furchen. 

An  vielen  Fällen  gefunden,  mit  Ausnahme  der  Gehirne  mit  emfachen  und 
plumpen  Windungszügen.  Es  geht  z.  B.  der  hintere  Schenkel  der  Fossa  Sylvii  in 
die  Fiss.  occipit.  laterales  über  und  kommuniziert  daher  mit  Fiss.  interparietalis  und 
parieto-occipit.  Post-  und  Präzentralfurchen  münden  in  die  SYLVische.  Unter- 
brechungen der  Zentralwindung  und  der  1.  Schläfenwindung.  Atypische  Furchen 
verbinden  ganz  entlegene  Sulci  miteinander.  Schmale  Uebergangswindungen  leiten 
hinüber  und  zum  konfluierenden  Typus.  Ob  die  Aifenspalte  eine  atavistische  Bildung 
oder  nur  ein  Beisj^iel  für  Konfluenz  der  Furchen  sei,  ist  nicht  entschieden. 

Kotschetkowas  FäUe. 

1.  Fall:  20-iähr.  Idiotin,  alte  Hemiplegie  mit  Kontrakturen.  Schädelumfang 
mit  Haut  53  cm,  Nähte  erhalten.  Schädeldach  rechts  9,  links  4  mm  dick.  150  cem 
Cerebrospinalflüssigkeit.  Atrophie  der  rechten  Großhirnhälfte,  Mikrogyrie,  hnks  Hemi- 
atrophie  des  Kleinhirns,  cerebellare  Mikrogyrie.  Verkleinerung  der  Hemisphärenwand, 
Erweiterung  der  Ventrikel.  AUgemeüie  Eeduktion  der  Wüidungen,  Schrumpfung  im 
Sinne  sekundärer  Degeneration,  Sklerose  der  Windungen  mit  miliaren  cystischen 
Hohlräumen,  perivaskuläre  Lücken  als  Reste  regressiver  Prozesse,  sowie  cystische  Er- 
weichungsherde. Geschi-umpfte  pilzförmige  lederharte  AVindungen  des  Großhirns, 
Ghawucherung,  diffuse  Sklerose  in  Einde  und  Mark  mit  Schwund  der  Nerven- 
elemente. Ausbreitungsgebiet  entspricht  der  A.  cerebri  media  und  posterior,  (Schläfen- 
lappen und  Ammonshorn)  weist  also  auf  Zirkiüationsstörungen.  (Stärkste  Beteiligung 
des  3. — 5.  Astes  der  A.  cerebri  media.)  Der  Ausfall  gleichartiger  Zellengruppen  aus 
komplizierten  Verbänden ,  der  Untergang  besonderer  Eindenschichten  (namentüch 
der  kleinen  Pyramidenzellen)  wird  nach  v.  Monakow  als  sekundäre  Rückbildung 
gedeutet.  Partieller  Schwund  der  Puekinj Eschen  Zellen  in  der  linken  Kleinhim- 
hälfte,  Verschmälerung  aller  Eindenschichten,  Gliawucherung. 

Sekundäi'e  Degeneration:  1.  Die  Degeneration  des  rechten  Corp.  genic.  int.  fällt 
mit  der  Erkrankung  des  rechten  Schläfenlappens  zusammen.  2.  Lokale  Degeneration 
der'  rechtenl  Fimbria,  Fornissäule'  und  rechten  Corp.  mamillare  steht  im  Zusammen- 
hang mit  der  i^rimären  Zerstörung  des  Ammonshorns.  3.  Ventraler  Kern  des 
Thalamus  einerseits,  des  Gyrus  supramarginaUs ,  Operculum  und  beider  Zentral- 
windungen andererseits  und  die  Haiibenstrahlung  gehören  wechselseitig  zusammen, 
ebenso  4.  das  Pulvmar  und  der  Schläfenlappen.  5.  Brückenarm,  Bindearm  und 
roter  Kern  hängen  vom  Großhirn  ab.  6.  Sekundäre  Veränderung  im  Corp.  dentatum 
erklärt  sich  daraus,  daß  letzteres  Endstation  des  Bindearms  ist.  7.  Die  ausschließ- 
liche Beteiligung  der  klemen  Pyramidenzellen  an  der  schichtweisen  Degeneration 
hängt  ab  vom  Untergang  der  Assoziationsfasern. 

2.  Fall:  ßVi-jähr.  hochgradige  Idiotin  mit  Lähmungen,  Verblödung,  Epilepsie. 
Schädelumfang  41,5  cm,  schmale  niedere  fliehende  Stirn,  tiefe  Schläfengruben.  Hirn- 
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gewicht  630  g  (10  Tage  in  Sublimat),  650  g  (nach  Härtung  in  Müllers  Flüssigkeit), 
Gehirn  vorn  spitz  zulaufend.  Stirn-  und  Hinterhauptlappen  besonders  links  zurück- 
geblieben. Windungen  primitiv,  wenig  geschlängelt,  pachygyrisch.  Haujjtfurchen 
tief,  Nebenfurchen  seicht,  spärlich.  Querfurche  der  Fiss.  interparietalis  vereinigt  sich 
mit  Fiss.  parieto-occipit.  zu  einer  QuersjDalte,  die  den  Occipitallappen  vom  Scheitel- 
läppchen abtrennt  (Aifenspalte). 

Mikrogyrie:  Auf  Querschnitten  polypenartige  Gebilde  mit  Einkerbungen  der 
Eindenoberfläche  und  sehr  spärlichem  Markgehalt,  spärliche  Ganglienzellen,  große  und 
kleine  Elemente  durcheinander  gewürfelt,  Pyramidenzellen  zu  Häufchen  geballt,  in 
GrujDpen  von  femfasriger  Glia  umgeben.  Verminderung  und  abnorme  (schräge  und 
horizontale)  Stellung  der  Pyramidenzellen  neben  vermehrter  Glia  in  den  Zentral- 
wmdungen,  Tangen tialfasern  im  Frontallappen  fehlen.  ViCQ  D'AzYßscher  Streifen 
schwach. 

Heterotopie:  Im  stark  reduzierten  Markkörper  helle,  unregelmäßige,  um- 
schriebene Flecke  von  Stecknadelkopfgröße,  dicht  unter  der  Markleiste  der  Rinde. 
Nach  hinten  nicht  nur  subkortikal,  sondern  mitten  in  der  kompakten  Markmasse  als 
Inseln  und  schmale  Streifen.  In  der  Frontalebene  durch  die  Mitte  des  Streifenhügels  eine 
erbsengroße  Heterotopie  mit  runden  und  ovalen  Spalträumen  (wahrscheinlich  durch 
Erweichung  und  Blutung  entstanden).  In  der  Umgebung  der  Heterotopien  dünne 
feine  Nervenfasern  zu  Knäueln  geballt,  in  wirren  Geflechten,  in  Form  von  Garben, 
welligen  Zügen,  Schlingen,  Büscheln  zerzauster  Haare.  Die  Fasern  sind  kolbig  und 
varikös  aufgetrieben.  In  den  heterotopen  Inseln  liegen  embryonale  Rundzellen  (in- 
diflerente  und  GliazeUen),  Neuroblasten  (birn-  und  spindelförmige),  Ganghenzellen 
(stern-,  pyramidenförmige)  mit  ovalen  Kernen  und  protoplasmatischen  Fortsätzen. 
Die  Zellen  sind  bald  in  Gruppen,  bald  zerstreut,  bald  in  Reihen,  wenige  in  Schichten. 
Markfasern,  einzeln  und  in  Bündeln,  ziehen  durch  die  grauen  Herde  und  verflechten 
sich  mit  den  ZellgrupiDcn.    Heterotopien  liegen  mit  Vorhebe  in  Mikrogyrien. 

Als  Nebenbefunde  sind  zu  erwähnen :  Reduktion  des  hnken  Thalamus ,  der 
inneren  Kapsel,  der  Regio  subthalamica,  Substantia  nigra,  des  linken  Peduncul.  cerebri, 
des  Binde-  und  Brückenarms,  beider  Pyramiden.  Im  hinteren  Abschnitt  der  2.  Fron- 
tahvindung  eine  trichterförmige,  mit  seröser  Flüssigkeit  gefüllte  unvollständige 
Porencephahe,  deren  Boden  und  Wände  von  mikrogyrischen  Windungen  gebildet 
werden,  die  aber  nicht  mit  dem  Ventrikel  kommuniziert. 

Im  Gegensatz  zum  1.  Fall,  bei  dem  Reste  älterer  pathologischer  Prozesse  im 
Vordergrund  stehen  und  der  nach  Giacomini  der  unechten  Mikrocephalie  einzureihen 
wäre,  herrschen  beim  2.  Entwicklungsstörungen  vor,  die  als  Folge  einer  Hem- 
mung der  W^anderung  und  Ausschwärmung  der  Bildungszellen  vom  1. — 5.  Monat 
aufgefaßt  werden,  wodurch  der  Rinde  Bildungsmaterial  vorenthalten  wurde. 

II.  Vogts  Fälle. 

1.  Fall:  2-jähr.  Kind.  Hirngewicht  125  g  (nach  Formolhärtung,  die  schwerer 
macht).  Länge  des  Großhirns  links  6,2,  rechts  6,7  cm,  Höhe  4,5  und  4,8.  Großhirn: 
Mangelhafte  Gliederung,  Lappen  unscharf  gegeneinander  abgesetzt.  Fossa  Sylvii 
erkennbar.  (Fig.  124  und  125.)  Größe  entspricht  Fötalhirn  des  7.  Monats.  Furchen 
zeigen  Grübchentypus,  Furchen  entstehen  durch  Zusammenfließen  der  Grübchen. 
Hier  j^lanlose  Lagerung  der  Grübchen  und  gesetzloses  Zusammenfließen,  daher  Win- 
dungen ohne  Typus.  Größere  Furchen  parallel  der  Fossa  Sylvii;  eine  ähnlich  der 
Afi'enspalte.  Links  mehr  Neigung  zu  sagittaler,  rechts  zu  transversaler  Richtung 
der  Furchen.  In  der  Tiefe  der  SYLVischen  Grube  liegt  die  ungefurchte  Insel  frei. 
Hemisphären  weichen  hinten  auseinander.  Frontale  Pole  nicht  zugespitzt.  Furchen 
auf  Medianseite  neigen  zum  Längsverlauf,  biegen  hinten  um  wie  die  Randwindung. 
Typische  Verteilung  von  Mark  und  Rinde  nur  im  Frontalhirn,  nach  hinten  tritt  die 
weiße  gegen  die  graue  Substanz  ziurück.  AVegen  ungenügender  Faltung  der  Rinde 
bilden  sich  keine  Markkämme.  Die  Windungen  sind  mangelhaft  angelegt,  pachy- 
gyrisch, die  Grenze  zwischen  Mark  und  Rinde  ist  unscharf,  welhg,  die  Rinde  durch 
atypische  Markbündel  zerklüftet  (besonders  in  Fossa  Sylvii  und  Ammonshorn),  und 
in  die  Tiefe  verlagert.  Im  Occipital-  und  Temporallappen  (Fig.  126)  ist  die  Rinde 
tief  eingestülpt  und  dort  reicher  gegliedert,  mit  hypertrophischen  Tangentialfasern. 
Atypische  Umlagerung  und  fehlende  Einrollung  des  Ämmonshorns  mit  Durcheinander 
grauer  und  weißer  Substanz.  In  Form  massenhafter  Heterotopien  ist  graue  Substanz 
in  die  Tiefe  des  Markkörj^ers  verlagert,  sowie  unter  dem  Ventrikelepen dym  mit  und 
ohne  Zusammenhang  mit  Rinde  oder  Stammgano;lien.  Eine  „basale  Platte"  von 
ähnlicher  Struktur  wie  die  Area  cerebro-vasculosa  beginnt  hinter  dem  Chiasma  und 
erstreckt  sich  nach  rückwärts.  ,,Balkenheterotopien"  liegen  da,  wo  der  Balken  in  die 
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Hemisphären  eintreten  sollte,  an  der  medialen  Hemisphärenwand.  Die  „subependy- 
mären  Heterotopien"  dringen  als  knoUige  Wülste  gegen  den  Ventrikel  vor  nnd  siiid 
gegen  das  tiefe  Mark  scharf  abgegrenzt.  Ausgedehnte  Heterotopien  hegen  nach  außen 
vom  Putamen,  in  der  Gegend  des  Ammonshorns  unter  der  Rnide.  In  der  Gegend 
der  Fossa  Sylvii  sind  oft  Mark  und  Rinde  nicht  voneinander  abzusondern  und  im 


Fig.  124.  Gehirn  des  1.  Falles  von 
oben  (nach  H.  Vogt).  Fossa  Sylvii  vor- 
handen, sonst  keine  Parallele  erkennbar, 
auch  nicht  mit  tierischen  Furchen.  Größe 
entspricht  7.  Fötalmonat.  Sog.  Grübchen- 
typus der  Furchen  (dem  5.  und  6.  Fötal- 
monat entsprechend),  aber  planlose  Lage- 
rung der  Grübchen,  Windungszüge  ohne 
Organisation. 

Fig.  125.  Gehirn  des  1.  Falles  von 
unten  (nach  H.  Vogt).  Grübchentypus 
der  Furchen.  Grübchen  fließen  zu  Furchen 
zusammen  (s.  orbitale  Fläche  des  Stirnteils). 

Fig.  126.  Occipitaler  Abschnitt  der 
Hemisphäre  (nach  H.  Vogt).  Man  sieht 
den  von  der  Basalseite  her  in  die  Hemi- 
sphäre eingestülpten  Windungszug,  die 
Rinde  a',  a-,  a''  hängt  kontinuierhch  zu- 
sammen, ta  Tangentialfaserschicht  der  ein- 
gestülpten Gyri.  Der  Pfeil  zeigt  die  Stelle 
der  Einstülpung,  hier  hegen  Piaelemente 
und  Markfasern  dicht  durcheinander.  Das 
Mark  bildet  ein  Hufeisen  oder  eine  Gabel 
und  ist  durch  die  eingestülpte  Rinde  aus- 
einandergespren  gt. 


Occipitallappen  ist  das  Markfeld  von  grauer  Substanz  durchsetzt.  Das  Corpus 
striatum  ist  im  Verhältnis  zum  Gehirn  sehr  groß,  wenig  kleiner  als  einem  2-jährigen 
entspricht,  was  für  eine  Selbständigkeit  desselben  gegenüber  dem  Großhirn  spricht. 
Je  weiter  nach  dem  Hinterhaupt,  um  so  mehr  herrscht  Unordnung.  Im  Bereich 
des  ganzen  Bogens,  den  der  Schwanz  beschreibt,  hegen  Heterotopien,  und  der  ganze 
Nrjcleus  caudatus  geht  hinten  in  zerklüfteten  Heterotopien  auf,  wie  auch  das  Putamen. 
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Claustrum  und  Nucl.  amygdalae  werden  durch  Heterotopien  unkenntlich.  Der 
Balken  fehlt  ganz  und  die  Eandwindung  ist  ausgeprägt  (Marsupiaüertypus)  (Fig.  127 
und  128).  Ein  Balkenrudiment  ist  ventral  vom  Gyrus  fornicatus  an  der  medianen 
Fläche  der  Hemisphären  in  Gestalt  einander  zustrebender  Markzüge  vorhanden.  Die 
FornLssäulen  sind  lateral  verschoben  und  berühren  sich  wegen  des  Balkenmangels 
nicht.  Ebenfalls  Folge  des  Balkenmangels  ist  ein  großer  Gyrus  dentatus,  der  sonst 
durch  Entwicklung  des  Balkens  zur  Stria  longitudinahs  verdünnt  wird.  Ein  Teil  der 


Fig.  127.  (Fall  1  nach  H.  Vogt),  b  Bündel  6,  H  Heterotopien,  P  Pia,  to-ü  mediale 
Hemisphären  wand,  n.c  Nucl.  caudatus(?),/ Fornix, « Tapetum,  s  Behstrahlung,  PFWer- 
NiCKEsches  Feld,  c.g.e  Corpus  geniculat.  ext.,  fi  Fimbria,  II  Opticus,  Pulv  Pulvinar, 
c.q.a  Corpus  quadrigeminum  anterius,  l.m.P  laterales  Mark  des  Pulvinar,  m.r.«  Nucleus 
ruber  tegmenti,  Im. R.K  laterales  Mark  des  roten  Kerns,  B.H  Balken heterotopie. 


Fig.  128.  Fall  1  (nach  H.  Vogt).  II  Nerv,  opticus,  com  Commissura  anterior, 
n.c  Nucleus  caudatus,  n.l  Nucl.  lentiformis,  c.i  Capsiüa  interna,  h  Bündel  b,  fo  Fornix, 
Va  ViCQ  D'AzYßsches  Bündel,  t.a  Tuberc.  ant.  thalami,  t.th  Taenia  thalami,  m  medialer 
Thalamuskem,  f.m  Foramen  Monroi,  L.sch  Linsenkern  schlinge,  iTund  große  graue 
heterotope  Massen  in  der  Mitte  des  Markfeldes  der  Hemisphären. 

Balkenstrahlung  aus  dem  Stirnhirn  nimmt  den  Weg  durch  die  Commissura  anterior, 
der  übrige  Teil  der  Balkenfasern  wendet  sich  sagittal  und  wird  zum  Aufbau  des 
Marks  der  gleichseitigen  Hemisphäre  (Balkenlängsbündel)  verwendet.  Ein  Teil  tritt 
zum  Fornix.  Der  Fornix  erhält  Fasern  aus  der  medialen  Hemisphären  wand,  die 
dem  Septum  pellucidum  entspricht  (Pedunculus  septi  pellucidi  der  Beuteltiere).  Der 
occipitale  Teil  der  Hemisphären  wand  bleibt  epithelial  und  bewahrt  damit  emen  em- 
bryonalen Zustand.    Der  Ventrikel  erweitert  sich  occipital  stark,  aber  ohne  Hydro- 
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cephalus.  Unter-  und  Hinterhorn  fließen  in  weiten  Hohlraum  zusammen  (embryonal) 
und  sind  von  mächtigen  Adergeflechten  ausgefüllt,  was  dem  4.  luid  5.  Monat  ent- 
spricht. 

Die  Großhirnanteile  sind  sekundär  geschädigt,  entsprechend  den  Großhirn- 
bezirken. Daher  verhältnismäßig  gute  Ausbildung  der  vorderen  und  mittleren 
Thalamuskerne  bei  gut  erhaltenem  Stirnlappen  und  Gyrus  fornicatus,  daher  Eeduktion 
der  hinteren  und  unteren  Thalamuskerne  bei  Mißbildung  des  Schläfen-  und  Hinter- 
hauptlappens. Das  vom  Großhirn  unabhängige  Mittelhirndach  und  der  Haubenteil  sind 
so  groß  wie  beim  Neugeborenen,  ihr-  Markgehalt  entspricht  beinahe  dem  2-jährigen.  Da- 
gegen ist  die  Brücke  im  ventralen  Teil  („Fußetage")  reduziert  wegen  ihrer  Abhängigkeit 
von  höheren  Hirnregionen.  Ebenso  die  Pyramidenbahn  als  Großhirn anteil  des  Rücken- 
marks. Die  phylogenetisch  alten  Teile,  die  vom  Großhirn  unabhängig  sind,  haben 
nur  quantitative  Verminderung  erlitten  und  entsprechen  etwa  dem  Neugeborenen; 
es  sind:  Taenia,  Ganglia  habenulae,  Nervenendkerne  der  MeduUa,  Vierhügel  und 
Eückenmarksgrau  (daher  immer  Mikromyelie).  Die  Großhirnanteile  sind  dagegen 
quantitativ  wie  qualitativ  geschädigt.  Das  Kleinhirn  ist  wenig  verändert,  nur  die 
PuRKiNJEschen  Zellen  stehen  unregelmäßig,  bald  dicht,  bald  lückenhaft.  Im  Rücken- 
mark ist  besonders  der  Markmantel  vermindert,  alle  Höhen  haben  denselben  Umriß.  Das 
meiste  Mark  haben  Hinter-  und  Kleinhirnseitenstrang,  weniger  Vorderseiten-  und 
Pyramidenstrang,  gar  keines  Hellwigs  Bündel  und  Lissauers  Zone.  Das  Rücken- 
marksgrau ist  unverändert. 

Die  Hirnrinde  ist  sehr  verschieden  dick,  trägt  stellenweise  pachygyrischen 
Charakter.  Die  Rindenelemente  reichen  tief  in  den  Markkörper  hinein.  Strecken 
mit  Schichtung  der  Zellen  wechseln  mit  Strecken  ohne  Ordnung,  die  Tangential- 
faserschicht  wechselt  in  ihrer  Dicke,  die  großen  Pyramidenzellen  sind  spärlich.  Die 
Rmde  hat  embryonales  Gepräge,  was  sich  in  der  Wucherungszone  an  der  Oberfläche, 
in  der  Längsi'eihenbildung  (entsprechend  dem  6. — 8.  Monat)  ausdrückt.  Neben  aus- 
gebildeten Ganglienzellen  kommen  indifferente  Zellen,  Neuroblasten,  Körner  in  Reihen, 
Gruppen ,  Häufchen  vor ,  was  ebenfalls  das  Wahrzeichen  in  Bildung  begriSenen 
Nervensystems  ist.  An  den  großen  Pyramidenzellen  ist  das  Protoplasma  noch  spär- 
lich, die  Tigroidsubstanz  unklar  und  Teilungserscheinungen,  doppelte  Kerne,  Kerne 
mit  dopi^elten  Kernkörperchen,  Abschnürungen  verraten  ihren  unfertigen  Charakter. 

Daß  das  Frontalhu-n  nicht  zugespitzt  ist  wie  sonst  m  vielen  Fällen,  ist  lehrreich. 
Das  Kennzeichen  der  Mikrocephalie  hegt  offenbar  nicht  in  der  Verkümmerung  eines 
Lappens  (eben  z.  B.  des  Stirnlappens)  bei  Erhaltung  der  anderen,  wie  wohl  vermutet 
wurde. 

2.  Fall.  27, -jähr.  Kind,  entwickelte  sich  langsam,  wimmerte  und  schrie, 
konnte  weder  sitzen  noch  stehen,  schenkte  der  Umgebung  keine  Aufmerksamkeit. 
Pupillen  reagierten,  Beine  in  Konti'aktur,  Sensibilität  ungestört.  Gewicht  10  Pfund, 
Länge  66  cm,  beiderseits  Leistenbrüche.  Schädelumfang  37,5  cm.  Hirngewicht  (mit 
Rückenmark  und  Dura)  265  g,  Länge  10,8  cm.  Balken  kurz  (7  mm),  dünn  (V., — 1  mm), 
Knie  luid  Splenium  felden.  Windungen  mikrogyrisch,  schmal  (3 — 5  mm),  zahlreich, 
atypisch  gelagert,  segmentiert.  Fissura  centralis  im  oberen  Drittel  nachweisbar, 
Fossa  Sylvii  deutlich.  Linke  Hemisphäre  größer  als  die  rechte,  beide  fallen  nach 
Abfluß  der  Cerebrospinalflüssigkeit  als  schlaffe  dünne  Säcke  zusammen.  Ventrikel 
weit.  Hemisphärenwand  1 — 1,5  mm  dick.  Größe,  Form  und  Lagebeziehung  des 
Corpus  striatum  entsprechen  wie  im  1.  Fall  den  normalen  Verhältnissen,  und  zwar 
liegt  es  entsprechend  der  embryonalen  und  stammesgeschichtüchen  Entwicklung  nicht 
lateral,  sondern  am  Boden  des  Ventrikels,  im  ventro-medialen  Winkel  der  Hemisphäre 
wegen  geringer  Ausbildung  des  Palüum.  Gegen  das  Hinterhaupt  nimmt  der  mikro- 
gyrische  Windungstypus  zu,  werden  die  Furchen  seichter  und  auf  den  Windungs- 
kämmen sitzen  knopfartige  oder  zipflige  Bildungen  als  Versuch  sekundärer  Ghederung. 

Der  Fall  kennzeichnet  sich  durch  verschiedenartige  Heterotopien: 

a)  Reich  an  Heterotopien  (atypisch  gelagertem  Mark  mit  verlagerter  grauer 
Substanz)  ist  der  frontale  Abschnitt.  Sie  entsprechen  nie  einem  Sulcus,  stets  der 
Höhe  eines  Windungszuges  und  des  Markkammes.  Zuweilen  hängen  mehrere  Hetero- 
topien durch  graue  Streifen  zusammen.  Die  sie  umgebenden  Markbündel  sehen  aus 
wie  zerzauste  Haare,  Sternfiguren,  Fensterblumen.  Die  Heterotopien  enthalten  in- 
differente Zellen  und  Neuroblasten,  sind  dagegen  frei  von  regressiven  Veränderungen, 
Cysten,  GHawucherung,  Gefäßveränderung.    Sie  nehmen  nach  hinten  ab. 

b)  Eme  basale  Platte  als  undifferenzierter  Rest  der  MeduUarplatte  erinnert  wie 
im  1.  Fall  an  die  Area  cerebrovasculosa,  besteht  in  teigiger  Masse  von  cm  Dicke, 
setzt  sich  unscharf  von  der  Oberfläche  des  Gehirns  ab,  empfängt  einzelne  Markbündel 
aus  dem  Hirn  und  in  ihi-em  Bereich  ist  die  Hirnbasis  schlecht  ausdiöerenziert.  In 
einer  regellosen  Grundsubstanz  hegen  Markfasern  eingebettet  mit  regellosem  Verlauf. 
So  ist  sowohl  die  basale  Platte  als  auch  die  Basis  des  Groß-  und  Zwischenhirns  ge- 
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baut.  Indifferente  unfertige  Zellen,  regellose  Markfaserbündel,  Eeichtum  an  dünnen, 
weiten,  geschlängelten  Gefäßen.  Die  Platte  überzieht  ventral  das  Corp.  mamillare 
und  hängt  mit  der  Pia  zusammen.  Der  Mangel  der  Markmasse  betrifft  die  kurzen 
Assoziationsbahnen  und  ist  nicht  abhängig  von  lokalen  Momenten,  so  fehlen  auch 
degenerierte  Fasern  in  der  inneren  Kapsel.  Dieser  Umstand  und  die  Wölbiuig  der 
Wmdungen,  die  Ansätze  sekundärer  Windungen  sprechen  gegen  Hydrocephalus  mit 
erhöhtem  Innendruck.  Die  weiten  Ventrikel  sind  nicht  primär  hydrocephalisch,  es 
fehlt  auch  an  entzündlichen  Veränderungen  und  Druckatrophie.  In  der  Brücke  fehlt 
das  Grau  gänzlich,  nur  Pedunculusfasern  sind  vorhanden. 

c)  Heterotopie  der  OUve  als  kleine,  bandartig  gefaltete  graue  Masse  in  der  dor- 
salen Ecke  der  Med.  obl.,  dorsal  von  der  aufsteigenden  Trigemmuswurzel,  ventral 
vom  Corp.  rest.  Nach  außen  ziehen  Bogenfasern  vorbei,  nach  ein-  und  aufwärts  hegt 
der  Kleinhirnstiel. 

Es  besteht  Mikromyelie,  das  Eückenmark  entspricht  einem  7-monatigeu 
Embryo.  Der  Markmantel,  aber  auch  graue  Substanz  sind  vermindert.  Am  meisten 
Mark  haben  die  Hinterstränge,  dem  Sept.  post.  zunächst.  Besonders  markarm  ist 
Hellwigs  Bündel. 

In  den  Hemisphären  herrscht  embryonaler  SchichtentyiDus  (mit  Wucherungszone 
und  Körnerschicht)  mit  mangelhafter  Einstellung  der  Elemente  und  embryonalen 
Längsreihen.  Den  Ganglienzellen  fehlt  das  Tigroid,  es  sind  unfertige  atroj)hische 
Formen,  Körner,  Neuroblasten. 

Der  Markkörper  gliedert  sich  in  der  Tiefe  in  Strata  langer  Assoziationsbahnen, 
es  fehlen  ein  Centrum  ovale,  eine  Tangentialfaserschicht  und  Fibrae  propriae.  Am 
Zwischenhirn  sind  Pulvinar  und  äußerer  Kniehöcker  am  meisten  reduziert.  Am 
Mittelhirn  ist  die  Haube  markarm ,  die  Schleife  klein.  Hinterstrangkerne  und 
die  Kerne  der  III.,  VII.  und  VIII.,  aufsteigende  V-Wurzel  sind  atrophisch,  ent- 
halten verminderte  pigmentatrophische  Zellen.  Corp.  dentat.  des  Kleinhirns  ist 
atrophisch. 

Im  1.  Fall  war  der  Mißbildung  des  Occipitallappens  entsprechend  das  Pulvinar 
rudimentär,  darum  stieg  das  Corp.  geniculatum  seithch  und  dorsal  in  die  Höhe  imd 
nahm  die  Lage  an,  wie  sie  bei  Tieren  mit  kleinem  Pulvinar  (Katze,  Hund,  Ratte, 
Kaninchen,  Pferd,  Schwern,  Ziege,  Rind,  Schaf)  normal  ist.  Ein  phylogenetischer 
Zustand  wird  hier  teratologisch  wiederholt,  und  zwar  aus  ähnlicher  Ursache.  War 
im  1.  Fall  besonders  der  Rindenanteil  des  Kniehöckers  wegen  Störung  des  Occipital- 
hirns  reduziert,  so  sind  im  2.  Fall  Rinden-  und  Tractusaiiteil  vermindert. 

Der  Fall  bot  auch  physiologisches  Interesse.  Nur  stoßweise  grobe  Be- 
wegungen in  Schulter  und  Ellbogen  nach  Art  grober  Gemeinschafts-  oder  Grund- 
bewegungen wurden  ausgeführt,  keine  feinen  Bewegungen  mit  Händen  und  Füigern. 
Es  fehlten  die  psychischen  Bewegungskomponenten,  die  Intention,  ähnlich  wie  die 
Bewegungsfaktoren  bei  kortikaler  Läsion  (Apoi^lexie)  verloren  geht  und  wie  der  Hund 
nach  exstirpierter  Rindenregion  die  Pfote  nicht  mehi'  geben  kann.  Auf  Stiche  schrie 
das  Kind  ohne  Abwehrbewegung,  es  emi^fand  den  Schmerz,  ohne  ihn  zu  lokalisieren. 
Die  Grundempfindung  des  Schmerzes,  vielleicht  ehie  Gemeinfiinktion  des  Zentral- 
nervensystems, ist  von  der  höheren  Funktion  des  lokalisierten  Tasteindrucks,  einer 
sekundär  fenier  ausgestalteten  Leistung,  die  bei  Ausfall  höherer  kortikaler  Kompo- 
nenten verloren  geht,  zu  trennen  (Monakow).  So  empfindet  z^^■ar  der  rindenberaubte 
Hund  bei  Kneifen  der  Pfote  Schmerz  und  heult,  doch  kann  er  nicht  lokaUsieren, 
bückt  weder  nach  der  Pfote  noch  zieht  er  sie  ztirück. 

3.  Fall.  2-monatiges  Kind.  Gehirngewicht  156  g  (m  Formol  gehärtet). 
Länge:  8,6  (links),  8,8  (rechts).  Höhe  5,2.  Insel  teilweise  frei.  Wegen  Kürze  und 
Divergenz  der  Hinterhauptlappen  Kleinhirn  hinten  unbedeckt.  Frontaler  Pol  nicht 
zugespitzt.  Beiderseits  eine  Zentralfurche.  Die  Furchen  zeigen  den  embryonalen 
Grübchentypus  mit  Konfluenz.  Beiderseits  eine  F.  parieto-occipit.  Schläfenlapi^eii 
verschmälert  und  verkürzt.  Alle  Furchen  sind  angelegt  und  weichen  wenig  ab.  Das 
Gehirn  ist  nach  seiner  Größe  über  die  Grübchenanlage  fortgeschritten  und  entsi:)richt 
dem  7-monatigen  Fötus.  Die  primäre  Gliederung  durch  Hauijtfurchen  ist  vollzogen, 
Nebenfurchen  fehlen,  daher  sind  die  Gyri  breit  und  massig.  Es  besteht  bilaterale 
Symmetrie,  normales  Lageverhältnis  von  Mark  und  Rinde,  keine  Heterotopie.  Bau 
und  Größe  und  Ausdehnung  der  Stammganglien  sind  normal  und  eiitsijrechen  etwa 
dem  Neugeborenen. 

Markkörj)er  und  Rinde  sind  siebartig  durchlöchert  von  0,01 — 0,5  mm  messenden 
Hohlräumchen,  die  in  der  Rinde  rund  bis  oval,  im  Mark  traubenförmig  oder  ])erl- 
schnurartig  gruppiert  sind.  Auch  Zwischen-,  Mittel-,  Kleinhirn,  Med.  obl.  und  oberes 
Rückenmark  sind  davon  durchsetzt.  Es  sind  erweiterte  Kapillaren  mit  Endothelbelag, 
denn  die  Gefäße  der  Pia  und  Plexus  sind  im  selben  Zustande. 
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Eigentlich  ist  das  Gehirn  nur  eine  Miniaturausgabe  des  normalen  (Fig.  129 
und  130).  Die  Eüide  ist  reich  an  Neuroblasten  und  Körnern,  an  Elementen,  die  in 
Längsreiiien  eingestellt  sind  nach  Art  embryonaler  ßindenzellen.    Die  Gliederung 

entspricht  der  Stufe  im  zweiten 
Drittel  der  Fötalzeit,  feine  Glie- 
derung und  weitere  Ausdehnung 
sind  dann  ausgeblieben.  Nur 
ein  Wachstum  des  Volumens, 
namentlich  des  Rückenmarks 
mit  Ausreifung  einzelner  Gan- 
ghenzellen  hat  noch  stattge- 
funden, denn  zur  Zeit  der  ersten 
Gliederungs Vorgänge  der  Hemi- 
sphäre mit  Anlage  der  Haupt- 


Fig.  129.  Fall  3  (nach  H. 
Vogt).  Ansicht  von  oben.  Linke 
Hemisphäre  kleiner  als  rechte. 
Linker  Occipitalpol  weicht  stärker 
von  der  Mittellinie  ab.  Alle  Lap- 
pen gleichmäßig  reduziert.  Hin- 
terhauptlappen verkürzt ,  daher 
Kleinhirn  zum  Teil  unbedeckt. 
Miniaturausgabe  eines  normalen 
Gehirns.  Größe  entspricht  7- 
monatigem  Fötus.  Furchen  aus 
Grübchen  zusammengeschmolzen 
(embryonaler  Typus),  lassen  sich 
identifizieren.  Nur  die  Haupt- 
furchen angelegt  (primäre  Glie- 
derung). 


furchen  besitzt  die  normale  Rinde  noch  kerne  fertigen  Ganglienzellenschichten,  der 
Markkörper  noch  keine  reifen  Fasern.  (Fig.  131.)  Beides  muß  also  im  vorUegenden 
Fall  durch  nachträghche  Reifung  entstanden  sein  in  einem  Gehirn,  das  in  seinem 
Bauplan  auf  früher  Stufe  primitiver  Gliederung  stehen  gebheben  ist,  wie  sie  dem 
Anfang  des  letzten  Drittels  embryonalen  Lebens  entspricht.  Zu  jener  Zeit  muß  wohl 
auch  die  Störung,  und  zwar  in  ganz  diffuser  Weise  also  wohl  durch  Vermittelung 
des  Gefäßapparates  eingesetzt  haben,  wodurch  Wachstum  und  Gliederung  gehemmt 


Fig.  130.  Fig.  131. 

Fig.  130.  Fall  3  (nach  H.  Vogt).  Linke  Seitenansicht.  Miniaturausgabe  des 
Gehirns,  s.  Beschreibung  zu  Fig.  129. 

Fig.  131.  Fall  3  (nach  H.  Vogt).  Frontalschnitt.  „Miniatur-Gehirn."  Ver- 
teilung von  grauer  und  weißer  Substanz  entspricht  ungefähr  der  Nonn.  Rinde  sehr 
dick,  doch  fehlt  ihr  die  feine  GUederung,  sie  ist  von  embryonalem  Bau.  Markkörper 
grob,  niassig,  ohne  feine  GUederung.  Stillstand  der  Entwicklung  vom  2.  Drittel  der 
Fötalzeit  an,  nur  weiteres  Wachstum  nach  dem  Volumen,  ohne  Faltung  des  Eindengraus. 
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wurden.  Im  Gegensatz  dazu  ist  für  den  1.  Fall  eine  Entwicklungsstörung  der  sekun- 
dären Vorderhirn bläschen  mit  mangelhafter  GUederung  und  Trennung  von  Mark  und 
Rinde  anzunehmen.  Alle  anderen  Störungen  sind  sekundär  und  abhängig  vom  Groß- 
hirn und  seinen  lokalen  Störungen.  Es  sind  wesentlich  sekundäre  Mißbildungen  der 
Großhirnanteile  vom  Zwischenhirn  an  abwärts.  Dabei  kommt  es  zu  emer  kompen- 
satorischen Hypertrophie  phylogenetisch  älterer  Teile.  Im  2.  Fall  war  das  Großhirn 
mangelhaft  gegliedert  uncl  differenziert,  seine  Architektur  gestört.  Thalamus.  Corpus 
dentatum,  Kerne  der  Medulla,  Kleinhirnrinde,  Zwischenhirn  waren  in  der  Entwicklung 
zurück,  woraus  auf  ein  krankhaftes  Moment  geschlossen  werden  muß,  das  den  ganzen 
Keim  traf  (Keimvergiftung).  So  wirkten  in  allen  3  Fällen  verschiedene  ursächüche 
Momente,  eine  krankhafte  Anlage  des  Keimes  vor  seiner  Entwicklung  (2.  Fall),  Er- 
krankung des  Keimes  während  seiner  Entwicklung,  und  zwar  entweder  durch  difluse 
Schädigung  (3.  Fall)  oder  durch  lokale  Beeinflussung  (1.  Fall). 

Aufbau  und  Gliederuug'  des  Markkörpers. 

Die  wesentUchen  Momente  im  Aufbau  des  Markes  im  1.  Fall  sind  folgende: 
1.  Relativ  verschiedener  Markreichtum  der  einzelnen  Abschnitte.  2.  Unscharfe  Ab- 
grenzung von  Rinde  und  Mark ;  Ueberproduktion  der  Tangentialfasern,  Zersprengung 
der  Rmde  durch  atypische  Markbündel.  3.  Zerklüftung  des  Marks  durch  zahlreiche 
Heterotopien,  Anlagerung  von  Heterotopien  unter  dem  Eijendym  der  Ventrikel,  wo- 
durch das  Mark  vom  Ventrikel  abgetrennt  wird.  Zerklüftung  des  Marks  im  Occipital- 
lappen  durch  ventral  vordringende  graue  Masse  (Einstülpiuig  ganzer  Gyri).  4.  Mark- 
kämme und  Zentrum  sind  die  Hauptsache,  die  tieferen  Markteile,  wie  Stabkranz  und 
Balkenanteil,  treten  zurück.  Den  Hauptteil  bilden  kurze  und  lange  Assoziationszüge. 
5.  Kommissurenfasern  sind  nur  im  frontalen  Abschnitt  vorhanden,  Balken  und  Psal- 
terium  fehlen,  vordere  Kommissur  vorhanden.  Eni  Teil  der  Balkenfasern  wählt  den 
Weg  durch  die  vordere  Kommissur,  em  anderer  TeU  geht  in  sagittaler  Richtung  in 
ein  atypisches  Längsbündel  über.  6.  Strata  des  Markes  sind  kompakt,  vom  Ven- 
trikel durch  subependymäre  Heterotopien  abgetrennt,  aber  wenig  zerklüftet.  7.  Die 
Markschicht  ist  gleichmäßig. 

Im  2.  FaU  smd  die  wesentlichen  Momente:  1.  Gleiches  relatives  Mengenver- 
hältnis von  Mark  und  Rinde.  2.  Mark  gegen  Rinde  unscharf  abgegrenzt.  Rmde 
verüert  sich  bis  ins  tiefe  Mark.  Unordnung  des  Marks  in  der  Umgebung  der  Hetero- 
topie.  3.  Kürzere  Assoziationen  fehlen,  Kommissuren  und  Stabkranz  späiiich,  Balken 
klein,  Comm.  ant.  und  Psalterium  fehlen,  innere  Kapsel  kürzer,  lange  Assoziationen 
gut  entwickelt.  4.  Strata  des  tiefen  Marks  an  der  Ventrikeloberfläche  gelegen. 
5.  Hauptsächüch  sind  lange  Assoziationsfasern  des  tiefen  Marks  ausgebildet,  unmittel- 
bar darauf  sitzen  die  Markkämme,  so  daß  Centr.  ovale  nahezu  fehlt. 

Im  3.  Fall  besteht  kein  Ausfall  einer  bestimmten  Faserkategorie  (im  Gegensatz 
zu  1  und  2).  Centrum  ovale,  Stabkranz  und  Balken  sind  vorhanden,  ebenso  kurze 
Assoziationen  und  innere  Kapsel.  Doch  ist  die  Markumkleidung  gering.  Das  Ganze 
ist  auf  embryonaler  Stufe  stecken  geblieben. 

Als  allgememe  Sätze  ergeben  sich  folgende :  Beziehungen  der  Großhirnteile  unter 
sich  vermitteln  Assoziationsbahnen.  Mit  der  Vergrößerung  der  Oberfläche  wächst  der 
Reichtum  an  Fibrae  propriae  und  kurzen  Assoziationsbahnen.  Die  kurzen  Assoziations- 
fasern dominieren  beim  Menschen  über  die  bei  höheren  Säugetieren.  Aus  den  Pedun- 
cuü  und  Pyramiden  ermißt  man  die  Menge  der  Projektionsfasern,  durch  Vergleichung 
mit  der  Markmenge  erkennt  man  die  relativ  geringe  Masse  der  Projektionsfasern 
beim  Menschen.  Daher  verursacht  der  Ausfall  der  Projektionsfasern  allein  keine 
große  Lücke,  während  der  Ausfall  der  Assoziationsbahnen  die  Markkämme  stark 
vermmdert  (2.  Fall).  Die  langen  Assoziationen  werden  mit  großer  Zähigkeit  fest- 
gehalten ;  sie  hängen  eben  mit  der  primären  Gliederung  zusammen  und  verbinden 
Hauptteile  miteinander,  wähi-end  die  kurzen  Assoziationen  mit  der  sekundären 
Gliederung  zusammenhängen.  Eme  direkte  Abhängigkeit  der  kurzen  und  langen 
voneinander  besteht  nicht.  Während  im  2.  Fall  die  kurzen  hauptsächlich  fehlen, 
waren  solche  im  Cyklopenhirn  vorhanden  und  fehlten  die  langen,  und  dem  entsprach 
der  Mangel  primärer,  aas  Vorhandensein  sekundärer  kleiner  Furchen.  Da  die  Höhe 
der  Organisation  des  Gehirns  von  gegenseitigen  Beziehungen  (d.  i.  Markverbindungen) 
abhängt,  so  ist  bei  jeder  Störung  der  Architektonik  Abnahme  des  Marks  zu  erwarten. 
Embryonal  nimmt  das  Mark  im  Verhältnis  zur  Rmde  zu;  der  Sehhügel  wächst  bei 
Säugetieren  mit  der  Größe  des  Gehirns  und  dementsprechend  auch  die  verbindende 
Markmasse.  Die  Ghederung  der  Rinde  erfolgt  auch  ohne  Mark  unabhängig.  Wird 
jungen  Katzen  zu  einer  Zeit,  da  noch  keine  sekundären  Furchen  angelegt  sind,  der 
Markkörper  zerstört,  so  büden  sich  hernach  sekundäre  Furchen  gleichwohl  aus.  Daß 
das  Mark  im  Gegensatz  zu  anderen  bekannten  Erfahrungen  (Markreifung  des  Opticus 
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abhängig  von  Lichteindrücken)  ohne  Beziehung  zur  Funktion  reifen  kann,  beweisen 
Naegelis  abnorme  Markbündel  (s.  Cyklopie).  Die  frühere  Markbildung  um  Gefäße 
weist  auf  Einflüsse  der  Ernährung  hin.  Phylogenetisch  alte  Teile  werden  früher 
myelinisiert  als  junge.  Eine  relative  Selbständigkeit  der  Markbildung  offenbart  sich 
auch  bei  Korrekturbildungen,  z.  B.  der  hypertrophischen  Tangentialfaserschicht. 

Atavistische  Erseheiimiig:en  und  tierähiiliche  Formen. 

1.  Verhalten  des  Stammes  zum  Palhum  und  Anlehnung  an  die  Formen  des 
Ungulatenhirns.  Das  Ueberwiegen  des  Stammes,  der  dem  Neugeborenen  oder  Zwei- 
jährigen entspricht,  gegen  den  Mantel,  der  dem  7-monatigen  Fötus  entspricht,  ist 
ein  phylogenetisch  alter  Zustand  (Teleostier ,  Eeptilien ,  Vögel).  Das  Verhältnis 
zwischen  Mark  und  Rinde  erinnert  an  Formen  wie  z.  B.  bei  der  Ziege. 

2.  Einstülpung  gegliederter  Binden  von  der  Basis  her  in  das  Innere  des  Schläfen- 
und  Hinterhauptlappens  mit  Verlagerung  von  Eindenkomplexen  in  die  Tiefe.  Darin 
liegt  eine  Analogie  mit  der  Anlage  einer  Fissura  rhinaUs  posterior  der  Carnivoren 
und  Ungulaten,  also  eine  Anlehnung  an  niedere  Stufen. 

3.  Lage  und  toi^ographische  Beziehung  des  äußeren  Kniehöckers,  der  seitlich 
und  dorsal  hinaufsteigt,  wenn  der  Thalamus  rudimentär  bleibt,  und  damit  Anlehnung 
gewinnt  an  Formen,  bei  denen  der  Thalamus  klein  ist,  wie  bei  den  meisten  Säugern 
(s.  oben  2.  Fall). 

4.  Verhalten  der  Eandwindung,  des  Gyrus  dentatus,  des  Fornix,  Ammonshorns. 
Zwischen  Balken  und  Bandwindung  bestehen  onto-  und  phylogenetische  Beziehungen 
und  Korrelationen  des  Wachstums.  Der  Balken  schiebt  beim  Auswachsen  nach  hinten 
diese  Teile  vor  sich  her,  daher  sie  den  hinteren  Balkenrand  umkreisen ;  darum  bildet 
sich  der  dorsal  kaudale  Teil  der  Eandwindung  zurück ;  auch  die  Atrophie  des  Gyrus 
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Fig.  132.  Homologe  Stellen  eines  Ziegenhirns  (a)  und  des  Gehirns  Fall  1  (nach 
H.  Vogt),  /.r./tp  Fissura  rhinaüs  posterior,  Einstülpungsstelle,  dieser  Furche  ent- 
sprechend.   Aehnliche  Fiss.  rhin.  post.  auch  bei  Katze  und  Rind. 

dentatus  ist  eine  Folge  der  Balkenentmcklung  sowohl  in  der  Stammes-  als  Keimes- 
geschichte. Es  ist  daher  begreiflich,  daß,  wenn  der  Balken  fehlt,  phylogenetisch  alte 
Verhältnisse  wieder  auftauchen,  gleichsam  in  ihr  altes  Eecht  treten. 

5.  Atypische  Faserverbindungen  nach  Art  phylogenetisch  niedriger  Stufen, 
a)  Ein  Teil  der  Balkenfasern  geht  durch  die  vordere  Kommissur  wie  bei  Beuteltieren, 
oder  sie  nehmen  den  Weg  durch  die  Lamina  terminalis,  wo  ja  auch  ursprünglich 
die  vordere  Kommissur  angelegt  war,  wie  Ornithorhynchus  lehrt,  b)  Das  Septum 
pellucidum  fehlt,  die  betreffende  mediale  Hemisphärenwand  besitzt  eine  Binde,  welche 
Fasern  (Pedunculus  septi  pellucidi)  aussendet,  die  sich  mit  dem  Fornix  veremigen 
(Ornithorhynchustypus).  c)  LTn verhältnismäßig  großer  Fornis  longus;  Fasern  aus 
dem  Gyrus  fornicatus  und  dentatus  gesellen  sich  zum  Fornix  und  entsprechen  dem 
Fornix  longus  niederer  Tiere  (bei  Eeptilien  sind  Fornix  und  Fornix  longus  ver- 
einigt). 

Eüie  Anlehnung  an  phylogenetisch  niedere  Stufen  entsteht  durch  pathologisch 
rudimentäre  Ausbildung  eines  Organs  und  Hervortreten  atypischer  Formen  und 
Verbindungen,  die  für  niedere  Tierformen  typisch  sind.  Wenn  die  treibenden  Kräfte 
nicht  ausreichen,  das  für  die  Art  Typische  zu  gestalten,  kommen  Anlehnungen  an 
Entwicklungsstufen  zur  Erscheinung,  zu  deren  Gestaltung  ein  germgeres  Maß  bildender 
Kräfte  notwendig  war.  Die  Erkrankung  des  Keims  vernichtet  einen  Teil  der  Ge- 
staltungskraft. Mit  dem  Best  derselben  wird  nicht  das  für  die  Art  Typische  erreicht, 
da  er  vorher  verbraucht  wird.  Trotzdem  herrscht  keine  Willkür,  sondern  wird  etwas 
Fertiges  geliefert,  das  den  Bildungstypus  anstrebt.  Durch  das  krankhafte  Moment 
wird  die  Weiterentwicklung  gehemmt  und  die  Zeitphase  der  Erkrankung  fixiert 
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(teratogenetiseher  Terminationspunkt).  Wenn  die  Ontogenese  eine  Wiederholung  oder 
eine  Parallele  der  Phylogenese  ist,  so  treten  durch  Stillstand  der  Entwicklung  Aehn- 
lichkeiten  mit  niederen  Formen  hervor.  Aber  die  fixierte  Phase  wächst  mit  dem 
Rest  von  Spannkräften,  die  ihr  verblieben  und  durch  die  Erkrankung  nicht  zerstört 
wurden  und  schlägt  im  Weiterwachsen  den  Weg  ein,  der  der  niederen  Form  eigen 
ist. '  Oder  ein  Minus  von  Spannkräften  schafit  zeitweise  im  mißbildeten  Keime  die- 
selben Gleichgewichtsverhältnisse  der  Bildungsmasse,  wie  sie  im  Keim  der  niederen 
Art  gegenüber  der  höheren  besteht  (vergi.  Fiss.  rhinalis  post.).  Daher  kommt  es, 
daß  nur  einzelne  Teile  Anlehnungen  an  Tierformen  zeigen,  daß  der  Atavismus  lokal 
begrenzt  bleibt;  ein  in  allen  Teilen  gleichmäßig  zurückgeschlagenes  Gehirn  ist  nicht 
bekannt  geworden.  Die  pathologischen  Momente  gestalten  nicht  die  Entwicklungs- 
tendenz des  Ganzen  atavistisch  um,  sondern  nur  einzelner  Teile.  Auch  zeitlich  sind 
sie  verschieden.  Wenn  die  indifferente  Platte  an  der  Basis  den  Rest  der  MeduUar- 
platte  verkörpert  und  damit  den  teratogenetischen  Terminationspunkt  vergegenwärtigt, 
so  entprechen  die  meisten  Atavismen  viel  späteren  Daten.  Damit  ist  auch  ihre 
sekundäre  Natur  als  Folgeerscheinungen  ausgesprochen. 

Nach  Heinrich  Vogt  wäre  also  der  Atavismus  nicht  primär,  nicht  eine  Er- 
scheinung sui  generis,  ein  spontaner  Rückschlag  und  ursächliches  Moment  für  ander- 
weitige Faktoren,  wie  Carl  Vogt  mit  seiner  berühmten  Theorie  einst  meinte,  son- 
dern sie  wäre  eine  sekundäre  Erscheinung  von  nur  symi^tomatischer  Bedeutung,  was 
nicht  hindert,  daß  sie  uns  für  die  Beurteilung  ontogenetischer  Entwicklung  wertvolle 
Parallelen  aus  dem  Tierreiche  aufzeigt.  Die  Ursache  für  die  Entstehung  der  Miß- 
bildung sehen  wir  weder  im  spontanen  Rückschlag  noch  in  der  Neigung  zum  AVieder- 
auf leben  atavistischer  Entwicklungstendenz,  sondern  in  primären  pathologischen  Mo- 
menten, die  die  Entwicklung  des  Keims  hemmen.  Fixation  bestimmter  Entwicklungs- 
phasen und  Weiterwachsen  des  Keimes  in  falscher  Richtung  zeitigen  Anlehnungen  an 
tierische  Formen  nach  dem  Grundsatz  der  phylogenetischen  Vererbung. 

Hiltjs  Fall. 

Cacilia  Graveiii,  49  Jahr.  Schwere  Mikrocephalie,  Kopfumfang  39  cm, 
sonst  keine  Mißbildungen,  ungewöhnlich  hohes  Alter ^),  Tod  an  Nephritis,  vorher 
körperliches  Wohlbefinden.  Weder  Lähmung,  Ataxie,  Athetose,  noch  Muskelatrophie, 
trophische,  sekretorische,  sensible  und  sensorische  Störungen.  Mittelschwere  Idiotie 
mit  Herabsetzung  aller  geistigen  Funktionen,  ]Drimitive  Sprache  mit  geringem  Wort- 
schatz. Geistige  Höhe  wie  beim  Kind  von  2  Jahren  in  Ideen,  Intellekt,  Gemütsleben, 
Neigungen,  Wünschen,  Bedürfnissen,  nicht  etwa  apathischer  Schwachsinn,  nur  infantile 
geistige  Entwicklung. 

Anatomischer  Befund:  Hypoplasie  des  Gehirns  mit  Ursprung  im  Inselgebiet 
und  Streifenhügel,  auf  alle  Rindenabschnitte  ausgedehnt.  Gewicht  370  g  (nicht  ein- 
mal wie  Neugeborenes),  Faltung  der  Hirnoberfläche  entspricht  der  Zeit  vor  dem 
8.  Fötalmonat  (unvollständig  entwickelte  Hauptfurchen  und  rudimentäre  Neben- 
furchen). Furchen  primitiv,  atypisch,  seicht.  Ziemlich  normal :  linke  Fiss.  calcarina, 
calloso-marginalis,  interparietalis.  Aber  Fossa  Sylvii  nur  durch  Ramus  horizont. 
anterior  und  oberflächlichen  Ramus  horizont.  posterior  vertreten,  während  die  mittlere 
Partie  fehlt.  Fiss.  parieto-occipit.  ist  in  drei  Grül^chen  gegliedert  (Persistenz  fötaler 
Rindenbrücken).  Zentralfurche  zeigt  scharfe  Knickung  und  Verlegung  des  unteren 
Segmentes  nach  oben  in  den  Frontallappen.  Fiss.  temporales,  occipito-temp.,  frontales 
rudimentär,  auf  dem  Stadium  der  Grübchenbildung  stehen  geblieben.  Stellenweise 
Mikrogyrie.  AVindungen:  Insel  rudimentär,  mit  Zentralwindung  in  Zusammen- 
hang, Operculum  fehlt  ganz,  Pedunculus  cunei  nicht  zustande  gekommen  (an  rechter 
medialer  Fläche),  Temporalwindungen  mangelhaft  abgegrenzt.  Furchentypus  ist 
infantil  oder  fötal,  weil  der  Frontallappen  umfangreich  und  weil  einige  Hauptfurchen 
ziemlich  richtig.  Andererseits  Aehnhchkeit  mit  niederen  Afien  (Macacus):  1.  Mangel 
des  Operculum,  Vordringen  der  Insel  an  die  Oberfläche  und  ihr  direkter  Uebergang 
in  beide  Zentralwindimgen.  2.  Bildung  einer  tiefen  horizontalen  Spalte  an  der  Kon- 
vexität des  Occipitallappens  (r.)  mit  gewaltiger  Rindeneinstülpung  im  Gegensatz  zu 
den  seichten  Hauptfurchen.  3.  Kurzer  und  ziemlich  vertikal  emporsteigender  Ramus 
horiz.  post.  fossae  Sylvii,  NichtZustandekommen  der  Vereinigung  der  Fiss.  calcarina 
anterior  und  Fiss.  parieto-occipit.  ant.  im  Pedunculus  cunei  (rechts).  Der  Affen- 
spalte des  Macacus  sehr  nahe  kommt  die  über  die  Mantelkante  auf  die  Konvexität 
übergreifende  Fiss.  parieto-occipit.  und  ihre  Verbindung  mit  der  Interparietalis.  Die 
äußere  Hirnoberfläche  hat  mit  dem  Mangel  des  Operculum,  der  Hypoplasie  der 
Insel,  der  Affenspalte  atavistischen  Charakter,  neben  dem  infantilen  Grübchentypus. 


1)  Allerdings  sind  einige  Mikrocephalen  bis  zu  60  Lebensjahren  bekannt. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  16 
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Kapitel  II. 


Der  Atavismus  wird  im  Sinne  H.  Vogts  als  kompensatorische  Entwicklung, 
als  mechanische  Folge  mangelnden  Bildungsmaterials  der  Rinde  gefaßt.  Durch 
paradox  differenziertes  (Metaplasie  und  Heterotopie)  Bildungsmaterial  ist  solches  der 
Rmde  vorenthalten  worden  und  diese  hat  mit  dem  Rest  ihrer  Anlage  Formen  ange- 
nommen, wie  sie  einer  phylogenetisch  tieferen  Stufe  entsprechen.  An  Verhältnisse 
der  Raubtiere  und  Ungulaten  erinnert  das  Aufsteigen  der  Fascia  dentata  in  das 
Dach  des  Großhirns  und  bis  in  den  Seitenventrikel  hinein. 

Heterotopien  finden  sich  als  Rindenbruchstücke  verschiedener  Größe  und  Ent- 
wicklungsstufe im  Scheitel-  und  Schläfenlappen,  in  Gestalt  der  sagittalen  subkortikalen 
Windungen,  und  diese  atypisch  differenzierten  und  unterentwickelten  grauen  Massen 
sind  Ursache  der  Wachstumshemmung  und  der  Faltungsanomalien  der  Oberfläche. 
Heterotopien  kommen  in  folgenden  Formen  vor :  Zusammengeballte  klumpige  Massen 
mikrogyrisch  gefalteten  Flächengraus  von  der  lateralen  Hinterhornwand  bis  zur 
Insel,  mit  dem  Putamen  verschmolzen,  bis  in  den  Uncus  reichend.  Ein  ganzer 
Archipel  von  durch  schmale  Markstreifen  und  Leisten  umgebenen  Inseln  (subkortikale 
Insehi,  4.  Gruppe  Monakows),  dazu  noch  Vertreter  der  3.  und  5.  Gruppe  Monakows 
(Ependym-Heterotopie  und  Inselarchipel)  mit  weit  vorgeschrittener  Selbstdifferenzieruiig 
in  den  abgesprengten  Massen  (ausgereifte  Nervenzellen),  Güederung  der  Nervenzellen 
zu  Schichten  in  bandförmigen  Stücken.  In  Abschnitten  nahe  dem  Putamen  und 
Streifenhügel  sehen  die  Heterotopien  diesen  ähnhch  und  lassen  sich  schwer  abgrenzen. 
Sie  entspringen  der  Unterentwicklung  einer  für  die  Insel  wie  für  Putamen  und 
Streifenhügel  gemeinsamen  Anlage,  die  nicht  in  Rinde  und  Ganghen  gesondert  wurde, 
sondern  auf  primitiver  Grundlage  sich  kümmerlich  unter  Anpassung  an  die  Um- 
gebung entwickelt  hat.  Ein  heterotoper  Knäuel  mündet  in  die  Insel  aus,  mehr  in 
Gestalt  einer  Metaplasie  (in  Monakows  Sinne)  und  ein  Teil  der  Insel  ist  unfertig 
gegliedert  und  verharrt  im  Rohbau  der  fötalen  Anlage. 

Die  rudimentäre  Anlage  des  Balkenspleniums  ist  Folge  der  Hypoplasie  des 
Parieto-temporallapi^ens.  Dafür  war  ein  dorsal  verlaufendes  Längsbündel  mächtig 
entwickelt,  wohl  ein  kompensatorisch  stark  gebildetes  Fase.  long.  med.  oder  ein  zu 
lon^itudinalera  Assoziationsbündel  umgebildeter  Balkenabschnitt  (vergl.  fronto-occi- 
pitales  Bündel  von  Ontjfbowicz,  das  aber,  wie  es  jetzt  scheint,  normal  nicht  nach- 
zuweisen und  nicht  etwa  bloß  durch  Kommissurenfasern  verdeckt  ist,  bei  Balken- 
mangel aber  zutage  tritt).  Die  dürftige  Ausbildung  der  vorderen  Kommissur  ist  Folge 
der  Hypoplasie  von  Schläfenlappen  und  Insel,  deren  Bildungsmaterial  in  Heterotopien 
aufgegangen  und  verbraucht  war. 

Allgemeine  Reduktion  des  Rückenmarks  (Mikromyelie),  der  Oblongata,  des  Pons, 
Kleinhirns,  Mittelhirns,  Sehhügels ;  die  phylogenetisch  jüngeren  Großhirn  anfeile  waren 
in  individueller  Weise  und  in  höherem  Grade  reduziert  als  die  alten. 

Proportion  von  Haube  und  Fuß  me  beim  Neugeborenen.  Der  Ausfall  der 
Brücke  bezieht  sich  auf  das  Brückengrau. 

Mikrocej^hale  Gehirne  sind  meist  sekundärer  Encephahtis,  HydrocephaUe, 
Blutungen  ausgesetzt  wegen  herabgesetzter  Widerstandsfähigkeit  infolge  der  ursäch- 
lichen Schädigung.  Da  liegt  meist  der  Grund  für  Komphkationen  und  frühen  Tod. 
Auch  die  Entwicklung  der  Gefäße  kann  zurückbleiben.  Von  alledem  trägt  dieser 
Fall  keine  Spuren.  In  der  Anlage  des  primordialen  Schädels  oder  in  Wachstums- 
störungen desselben  ist  die  Ursache  nicht  zu  suchen,  da  die  Nähte  wohl  erhalten, 
nicht  synostotisch  verwachsen  waren.  Es  wird  die  Anschauung  zugrunde  gelegt, 
daß  der  wachsende  Kopfteil  des  MeduUarrohrs  die  Faltung  der  Hirnoberfläche  und 
die  innere  Gestaltung  des  Hnns,  damit  aber  auch  die  Form  des  Schädels  bestimme, 
der  sich  mittels  des  Wachstums  an  Nähten  und  Fontanellen  anzupassen  habe,  und 
nicht  umgekehrt. 

Die  Bedeutung  des  Falls  GraveUi  liegt  darin,  daß  er  neben  den  Fällen  von 
Probst  und  H.  Vogt  zu  den  reinsten  Fällen  der  Mikrocephalie  (nach  Giacomini) 
gehört,  da  er  frei  ist  von  früh  fötal  erworbenen  Veränderungen  oder  gar  post- 
fötalen Herden  und  cystischen  Räumen  und  dergleichen.  Von  diesem  reinen  Typus 
hat  Gäcilia  GraveUi  das  höchste  Alter  und  die  höchste  geistige  Entwicklung  erreicht. 
Nach  dem  Hirngewicht  gehört  sie  zu  den  stärksten  Graden  (unter  400  g).  Die 
Schädelkaijazität  (430  ccm)  und  Schädeldicke  haben  sich  dem  Hirn  angepaßt,  eben- 
falls die  Gefäße.  Man  gewmnt  die  Vorstellung  von  einer  Entwicklungshemmung,  von 
paradoxer  GUederung  einzelner  Rindenteile  in  Form  von  Heterotopie  und  Metaplasie 
infolge  ungleicher  Differenzierung  der  Bildungszellen  der  Hirnbläschen  m  frühester 
Zeit  und  durch  Stehenbleiben  einzelner  Anlagen  auf  niederer  Stufe.  Diesem  Still- 
stand entspricht  auch  die  Anomalie  der  Faltenbildung,  die  Hypoplasie  bestimmter 
Bündel,  die  Mikrogyrie  über  subkortikalen  Metaplasien  und  Heterotopien.  Dazu 
kommen  kompensatorische  Bildungen  von  Fasersträngen  und  Rindenteilen,  die,  normal 
von  bescheidenem  Umfang,  unter  abnormen  mechanischen  Bedingungen  sich  über- 
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mäßig  ausbilden  und  Tierähiilichkeiten  (Aifen-,  Ungulaten-,  Eaubtiertypen)  nach- 
ahmen, und  zwar  im  Sinne  eines  entwicklungsmechanischen  Atavismus.  Phylogenetisch 
jüngere  Teile  sind  an  der  Wachstumshemmung  stärker  beteiligt  als  alte,  was  dem 
Hirn  infantiles  Gepräge  verleiht.  Der  Unterentwicklung  des  Hirns  entspricht  seine 
Leistung,  Armut  des  Geistes-  und  Gemütslebens,  Rudimente  von  Lebensfreude  und 
ethischen  Gefühlen.  Man  darf  vermuten ,  daß  die  Differenzierungsschwäche  der 
Hemisphärenanlage  (Vorderhirnblase)  auf  eine  Keimvergiftung  durch  Alkohol,  Lues, 
Autointoxikation  zurückweise  (Blastophthorie). 
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IX.  Die  Zweiteilung  des  Rückenmarks  (Diplomyelie,  Diastemato- 

myelie) 

Das  Rückenmark  kann  wirklich  gespalten  oder  gar  verdoppelt 
sein,  und  zwar  ist  dieser  merkwürdige  Zustand  bei  Spina  bifida  lum- 
balis  oder  cervicalis  nicht  einmal  so  selten.  Er  kann  sich  auch  mit 
Knickungen  in  der  Längsrichtung  (Naegeli,  Gudden)  verknüpfen. 
Die  Verdoppelung  bezieht  sich  entweder  bloß  auf  kürzere  Strecken 
oder  in  seltenen  Fällen  auf  fast  die  ganze  Länge  des  Rückenmarks, 
so  z.  B.  auf  das  Lumbal-  und  Dorsalmark  bei  Spina  bifida  lumbalis. 
Am  häufigsten  ist  davon  die  Strecke  unterhalb  der  Wirbelspalte  odei' 
des  Sackes  betroff'en,  seltener  die  Stelle,  wo  das  Rückenmark  von  der 
oberen  Oeffnung  der  Wirbelspalte  zur  Area  medullo-vasculosa  zieht. 
Gegen  Verwechslung  mit  Artefakten  schützt  am  besten  die  Feststellung 
trennender  Zwischenglieder,  so  können  2  Piae  nachgewiesen  werden, 
während  nur  eine  Dura  besteht,  oder  eine  Durafalte  sich  zwischen 
beide  Rückenmarke  hineinsenkt.  Noch  wichtiger  für  echte  Diplomyelie 
ist  ein  knöcherner  oder  knorpeliger  Fortsatz  (Fig.  133)  in  den  Hüllen, 
der  meist  am  oberen  Ende  der  Spalte  hineinragt  und  von  der  hinteren 
Fläche  des  Wirbelkörpers,  seltener  von  einem  Bogen  ausgeht  oder 


1)  Der  Name  Diastematomyelie  stammt  von  Olliviee  aus  dem  Jahre  1837. 
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eine  ganz  isolierte  Spange  ohne  Anschluß  ist.  Niemals  haben  die 
beiden  Rückenmarke  gleichen  Bau  und  völlig  normalen  Querschnitt. 
Zentralkanäle  können  ganz  fehlen  oder  jede  Hcälfte  hat  den  ihrigen, 
sogar  2—3  solcher,  die  aber  ganz  ungleich  groß  sind  und  von  denen 
einer  buchtig  erweitert  und  mit  Sprossen  versehen  sein  kann.  Die 
Scheidung  in  je  2  Vorder-  und  Hinterhörner  vollzieht  sich  oft  nicht 
deutlich,  so  kann  die  eine  Hälfte  z.  B.  nur  je  ein  Vorderhorn  und 


Fig.  133.  Diplomyelie 
bei  Spina  bifida  (Fall  Sul- 
zer) nach  eigenen  Präparaten. 
Schnitt  in  der  Höhe  des 
untern  Abschnittes  des  4.  Len- 
denwirbels. In  der  Haut  eine 
narbige  Einziehung ;  links 
und  rechts  die  Wirbelbogen- 
stümpfe.  Ein  Knochenzapfen 
■\vie  eine  Exostose  trennt  die 
beiden  Rückenmarkshälften 
zum  Beweis  einer  echten  Diplo- 
myelie. Die  Kjiochenspange 
ist  ventral  knorpelig  und  mit 
1.  und  2.  Lendenwirbel  ver- 
bunden und  spaltet  den  Wir- 
belkanal. 


Hinterhorn  inmitten  des  marklosen  Fasermantels  beherbergen,  der 
Sulcus  longitudinalis  ist  nur  eine  leichte  Einkerbung.  Beide  Rücken- 
marke berühren  sich  an  den  Vorderhörnern  (Fig.  134)  und  wenden 
ihre  Hinterhörner  nach  den  Seiten  hinaus.  Aus  unpaarigen  Hörnern 
ziehen  vordere  und  hintere  markhaltige  Wurzeln  und  von  den  Strängen 
ist  namentlich  der  BuRDACHsche  markhaltig.     Bei  vollkommener 


Fig.  134.  Wiedervereinigung  der  beiden  Rückenmarke  unterhalb  der  Trennung, 
ungefähr  in  der  Höhe  des  5.  Lendenwirbels.  Auf  jeder  Seite  ein  Zentralkanal  und 
je  2  (im  ganzen  also  4)  Hintersäulen  mit  eintretenden  WurzeKasern,  je  1  (im  ganzen 
2)  Vordersäulen,  doch  lassen  sich  in  den  proximalen  Abschnitten  der  gemeinsamen 
Vordersäule  charakteristische  Vordersäulenzellen  nachweisen.  (Fall  Sulzer.)  Spina 
bifida  mit  Diplomyeüe;  nach  eigenen  Präparaten. 
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Trennung  ist  jede  Hälfte  von  der  anderen  durch  ein  Septum,  bestehend 
aus  einem  Durafortsatz  mit  Pia  und  Arachnoides  geschieden. 

An  Stelle  der  grauen  Säulen  kann  sich  in  dem  einen  Rückenmark 
eine  Gliawucherung,  sogar  ein  Gliom  entwickeln,  oder  in  atypischer 
grauer  Substanz  liegt  ein  gliöser  Zapfen  mit  Hohlräumen.  Es  leuchtet 
ein,  wie  wichtig  solche  Beziehungen  zwischen  Mißbildungen  einerseits 
und  Neubildung  nach  Art  des  Glioms,  sowie  der  Gliose  mit  Syringo- 
myelie  andererseits  in  einer  Zeit  sein  müssen,  die  mehr  und  mehr 
Verwandtschaft  zwischen  diesen  Gebieten  aufdeckt. 

Nach  den  älteren  vollgültigen  Fällen  von  Natorp,  Cruveilhier, 
V.  Ammon  sind  neuestens  zahlreiche  gut  untersuchte  Fälle  hinzu  ge- 
kommen, so  daß  die  echte  Zweiteilung  des  Rückenmarks  völlig  an- 
erkannt ist. 

Der  Zweifel  Kochs,  ob  ein  doppeltes  Rückenmark  innerhalb  ein- 
facher Wirbelsäule  vorkommt,  ist  durch  die  Tatsachen  widerlegt. 
Lenhossek  beobachtete  einen  weiblichen  Fötus  von  6  Monaten  mit 
doppelter  Lendenanschwellung  ohne  Verdoppelung  der  Wirbel.  An  der 
Stelle  der  Verdoppelung  waren  je  3  vordere  und  3  hintere  Wurzeln 
vorhanden. 

FoA  fand  bei  einer  76-jähr.  Frau  mit  dorsaler  Kyphose  und 
lumbaler  Skoliose,  Perodaktylie  am  rechten  Klumpfuß,  mit  chronischem 
fungösen  Geschwür,  Atrophie  des  rechten  Beines  und  N.  ischiadicus 
ein  Rückenmark,  das  lumbal  durch  einen  2  cm  langen  Spalt  in  zwei 
ungleiche  Hälften  getrennt  war,  deren  jede  ihren  Zentralkanal  und 
ihre  graue  H-Figur  besaß. 

Große  Aehnlichkeit  mit  dem  letzteren  hatte  ein  Fall  v.  Reck- 
linghausens mit  9  cm  lang  vollkommen  durchgeführter  Zweiteilung 
und  schiefer  H-Figur  bei  einer  31-jähr.  Frau.  Die  embryonale  Um- 
bildung der  MeduUarplatte  muß  ungewöhnlich  erfolgt  sein.  Jede 
Hälfte  hat  sich  für  sich  zum  Rohr  geschlossen,  statt  mit  dem  Partner 
zu  einem  gemeinsamen  Rohr  zu  verwachsen.  Weiche  Häute,  sogar 
ein  Durastrang,  schoben  sich  dazwischen.  Dabei  bestand  angeborene 
Hydromyelie.  Einige  Fälle  verknüpften  sich  mit  Spaltung  der  Wirbel- 
körper, andere  besaßen  einfache  Wirbelkörper  mit  2  Kernen. 

Einen  zweiten  Fall  partieller  Zweiteilung  des  Rückenmarkes  bei 
Acranius  anencephalus  teilt  v.  Recklinghausen  mit.  lieber  dem 
Conus  meduUaris  war  das  Rückenmark  15  mm  lang  gespalten,  da- 
zwischen lag  ein  knöchernes  Zäpfchen.  Auch  bei  Rhachischisis  sah 
er  Zweiteilung,  und  bei  zwei  Fällen  von  Derencephalus. 

Bei  allen  diesen  Fällen  handelt  es  sich  um  eine  Zweiteilung,  nicht 
etwa  um  einen  wahren  Exzeß,  etwa  eine  Plusleistung  oder  Zwiefachheit 
des  Rückenmarks,  also  eine  wahre  Doppelbildung  im  Sinne  der  Meso- 
didymi.  Vielmehr  ist  in  manchen  Fällen  ein  Minus  an  Rückenmark- 
substanz festzustellen,  oder  höchstens  kommt  die  Masse  beider  Hälften 
doch  nur  der  Masse  des  ungeteilten  Rückenmarks  gleich.  Selbst  die 
dreifache  Reihe  der  Wurzeln  und  die  H-Form  beider  Seiten  beweisen 
nicht  eine  wahre  Verdoppelung,  sondern  nur  eine  konsequent  durch- 
geführte Divergenz. 

Eine  Neigung  zur  Spaltung  und  Sprossung  wird  am  Zentralkanal 
oft  wahrgenommen,  sogar  eine  Mehrteilung  und  Mehrfachbildung 
(Fig.  135).  (Fünffaltigkeit  des  Zentralkanals  ist  von  Oellacher  am 
4  Tage  alten  Hühnerembryo  beschrieben.)  Man  darf  die  Zweiteilung 
in  Parallele  zum  Gehirn  setzen,  wo  sie  physiologisch  ist,  oder  zu  den 
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"Wirbelkörpern,  die  auch  bilateral  angelegt  sind.  Die  Vorbedingung 
für  eine  solche  Zweiteilung  wäre  nur  eine  primitive  Anlage  in  zwei 
selbständigen  symmetrischen  Hälften,  deren  jede  sich  für  sich  zum 
Rohre  schließt,  wenn  ein  Hindernis  den  gemeinsamen  Schluß  vereitelt. 
Daß  sich  die  mesodermalen  Wirbelbogenstücke  und  Häute  anpassend 
einschieben,  ist  leicht  erklärlich.  In  dieser  Beziehung  darf  auch  an 
die  Spaltung  der  Achsenorgane,  das  paarweise  Vorhandensein  un- 
paarer  Organe  wie  Chorda,  Darm,  Herz,  Leber  bei  Mesodidymi  er- 
innert werden,  in  dem  ja  auch  nur  die  bilateral  symmetrische  Anlage 
des  Embryos  wieder  zum  Ausdruck  kommt.  Hemididymi  hat  Rauber 
passend  jene  scheinbaren  Doppelbildungen,  richtiger  Zweiteilungen 
genannt,  um  auszudrücken,  daß  sie  als  Hemmungsbildungen  durch 
verzögerten  Anschluß  der  rechten  und  linken  Randwulsthälfte  zustande 
kommen  (vergl.  Radiationstheorie,  II.  Teil,  p.  74).  Im  Hinblick  auf 
analoge  Verdoppelungen  bei  Spina  bifida,  wie  hirnsichelartige  Scheide- 
wände in  Myelocystocelen,  Doppelbuchten,  Verdoppelung  der  Wirbel- 
körper und  Anordnung  der  Wirbelkörperknorpel  in  zwei  selbständigen 


£ 


Fig.  135.  Schnitt  durch  Entenembryo  mit  Gabelung  des  hinteren  Eumpfab- 
schnittes  nach  Druck  durch  Deckglas.  Druck  der  Membr.  vitellina  auf  das  MeduUar- 
rohr.  Epitheliale  Wucherung  der  Wand  in  den  Zentralkanal  hinein,  Faltung  der- 
selben und  Bildung  eines  zweiten  kleinen  Medullarrohrs  (M^),  von  dem  wieder  eine 
epitheliale  Wucherung  (W)  ausgeht.    Ect  Ektoderm,  Cä  Chorda,  E  Entoderm.  (Nach 

LUCKSCH.) 

Massen  zu  beiden  Seiten  der  Chorda  (Marchand)  muß  die  Bedeutung 
der  Zweiteilung  des  Rückenmarks  für  die  Lehre  von  der  Spina  bifida, 
für  die  Bestimmung  der  teratogenetischen  Terminationsperiode,  die 
natürlich  sehr  früh  anzusetzen  ist,  hoch  angeschlagen  werden.  In 
der  Tat  ist  Zweiteilung  bei  totaler  Rhachischisis  häufig,  freilich  durch 
Verkümmerung  verwischt  und  verschleiert,  nur  in  der  Zeilenstellung 
der  Area  medullo-vasculosa  angedeutet.  Bei  partieller  Rhachischisis 
ist  sie  ja  seltener,  dafür  um  so  voller  ausgebildet  und  mit  knöchernen 
und  meningealen  Scheidewänden  versehen.  Spuren  der  Halbierung 
gewahrt  man  in  Myelomeningocelen  an  der  sich  im  Sack  inserierenden 
Rückenmarkssäule  und  in  partiellen  Teilungen  des  Sackes  der  Myelo- 
cystocele.  Jedenfalls  ist  künftig  noch  mehr  auf  solche  Spuren  der 
Zwiespältigkeit  des  Rückenmarks  und  Rückgrats  zu  achten. 
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Im  Fall  Naegelis  (s.  Cyklopie)  war  das  Rückenmark  auf  einer  großen  Strecke 
doppelt.  Eine  rechte  schmalere  Medulla  spinaüs  lief  neben  einer  linken  mächtigeren 
her,  aber  in  den  kaudalen  Abschnitten  wurde  das  rechte  Rückenmark  immer  stärker, 
zeigte  mehrmals  Stränge,  die  zum  linken  hinübergehen,  und  übertraf  zuletzt  das 
ünke  an  Größe.  Erst  gegen  das  Ende  kam  es  nochmals  zur  Verschmelzung  beider 
Nachbarn  in  eine  unregelmäßige  Form,  während  auf  den  Seiten  bereits  die  Stränge 
der  Cauda  equina  verliefen.  Naegeli  denkt  sich  die  Doppelbildung  so  zustande 
gekommen,  daß  in  der  einfachen  Anlage  des  MeduUarrohrs  vor  Vereinigung  der 
Medullarjjlatten  in  der  basalen  Medianlinie  sich  eine  neue  Längsfalte  als  Einstülpimg 
nach  oben  erhob,  deren  jede  Hälfte  sich  mit  der  MeduUarplatte  ihi-er  Seite  zu  einem 
neuen  Rohr  vereinigte.  So  erklärte  sich  auch,  daß  die  Vorderhörner  stets  einander 
zugekehrt  sind  und  daß  die  sti-eckenweise  sich  vorfindenden  Verwachsungen  oder 
mangelhaften  Trennungen  die  einander  zugekehrten  Vorderhörner  betreffen.  In 
diesem  Fall  aber  entsprach  die  Summe  des  Rücken  marksquerschnitts  allerdings  einer 
umfangreicheren  Masse,  als  dem  Querschnitt  des  normalen  gleichaltrigen  Rückenmarks, 
so  daß  Naegeli  an  eine  kompensatorische  Mehrleistung,  an  eine  Gleichgewichts- 
störung der  Wachstumskräfte  denkt.  Den  schembaren  Widersjjruch  zwischen  der 
Bildung  ebies  doppelten  Rückenmarks  aus  zwei  abgeschnürten  Hälften  und  den 
Versiiclien  Rotix',  der  nach  Halbierung  des  MeduUarrohrs  aus  der  erhaltenen  Hälfte 
nie  ein  ganzes  Rohr  oder  gar  ein  Rückenmark  mit  zwei  Vorder-  und  Hinterhörnern 
wachsen  sah,  erklärt  N.  durch  den  Unterschied  zwischen  dem  roh  und  plötzUch 
wirkenden  experimentellem  Euigriff  und  den  feiner  und  allmählicher  schädigenden 
pathologischen  Momenten,  die  auch  kompensatorischen  Vorgängen  Raum  lassen. 

Mit  der  Diplomyelie  war  im  NAEGELischen  Fall  noch  eine  merkwürdige  Knickung 
und  Einstülpung  des  Marks  verbunden,  die  auch  hier  besprochen  werden  mag.  Es 
fand  sich  einerseits  eine  seltsame  Verschmelzung  der  Schädelbasis  mit  einem  Teil  der 
Wirbelsäule,  der  ganzen  Halswirbel-  und  der  größeren  Hälfte  der  Brustwirbelsäiile 
zu  einem  Gebilde,  andererseits  eine  entsprechende  Einstülpung  des  ganzen  Cervical- 
marks  und  teilweise  des  Dorsalmarks  in  die  Schädelhöhle,  eine  sogenannte  „Fünf- 
beugenbildung-' nach  V.  Monakow.  Das  Rückenmark  trug  2  pathologische  Krüm- 
mungen, eine  ventrale  und  eine  dorsale  Nackenbeuge  (N^  und  N^)  (vergl.  Fig.  71), 
legte  sich  auf  Oblongata,  Hinter-  und  Mittelhirn,  legte  sich  wie  ein  Keil  zwischen 
die  beiden  diastatischen  Kleinhirnhälften  und  bedeckte  so  den  4.  Ventrikel.  Jenseits 
der  Vierhügelplatte  bog  das  Rückenmark  spitzwmklig  um  und  zog  sich  in  den 
Wirbelkanal  zurück.  Oblongata  und  Kleinhirn  waren  in  der  Mitte  vollständig  ge- 
spalten und  nach  den  Seiten  gedrängt.  Die  erste  Beugung  liegt  am  Uebergang  der 
Oblongata  zum  Rückenmark,  dessen  Anfangsteil  aufwärts  über  Nach-  und  Mittelhhn 
bis  zum  Thalamus  verläuft,  wo  in  spitzwinkliger  Knickung  das  Rückenmark  seine 
kaudale  Richtung  einschlägt.  Vierhügel,  Brücke,  Oblongata  und  Anfangsteil  des 
Rückenmarks  sind  gespalten  bis  nach  der  zweiten  Beugung.  Die  eigentliche  Diplo- 
myehe  beginnt  aber  erst  am  extrakraniellen  Teil  des  Rückenmarks,  indem  ein  feiner 
Strang  sich  als  Neben  rücken  mark  vom  Hauptteü  absondert,  allmählich  ihm  gleich- 
kommt an  Masse  und  Struktur  und  es  endlich  etwas  übertrifft.  Die  abnormen 
Knickungen  werden  auf  Zug  oder  Druck  zurückgeführt,  die  in  longitudinaler  Rich- 
tung gewirkt  und  die  Medullarrohrhälften  mechanisch  nach  den  Seiten  auseinander- 
gedrängt haben,  was  in  frühester  Zeit  vor  Schluß  der  Medullarrinne  und  vor  dem 
Auswachsen  der  Nervenfasern  geschehen  sein  müßte.  Die  Diastase  der  Kleinhirn- 
hälften erklärt  sich  so  ungezwungen,  daß  das  umgebogene  Rückenmark  sich  zwischen 
die  beiden  Kleinhirnanlagen  einkeilte  und  ihre  Vereinigung  hinderte. 

In  Redlichs  Fall  war  das  untere  Rückenmarksende  dreifach,  wovon  zwei  einer 
ausgewachsenen  Frucht  mit  Spina  bifida  und  lOumpfuß  angehörten,  während  das 
dritte  emem  Fötus  in  foetu  zu  eigen  war.  Vom  Lendenmark  an  aufwärts  war  nur 
ein  Rückenmark. 

Theodor  beobachtete  Zweiteilung  des  Zentralkanals  im  untern  Lendenmark. 
Dabei  schied  ein  tiefes  bindegewebiges  Septum  im  Sulcus  anterior  das  Rückenmark 
in  zwei  quergestellte  Hälften,  die  mit  den  Vorderhörnern  aneinanderstießen.  Der 
Zentralkanal  war  verkümmert  und  buchtig. 

Einen  in  mancher  Hinsicht  eigenartigen  FaU  verdanken  wir  Pick.  Da  handelte 
es  sich  um  eine  Myeloeele  hei  normalem  geschlossenen  Wirbelkanal,  was  Arnold 
bereits  als  möglich  aufgestellt  hatte.  Offenbar  hatte  eine  hydropische  Ausweitung  des 
unteren  Endes  des  Zentralkanals  zu  einer  Halbierung  des  Rückenmarks  (Diastemato- 
myehe)  geführt.  Im  Conus  meduUaris  lag  in  der  Nähe  der  Wurzelbündel,  seitUch 
vom  Rückenmarkquerschnitt,  ein  längsovales  hohles  Gebilde  mit  kernhaltigem  Zylinder- 
epithel und  nervöser  Substanz.  Der  Zentralkanal  war  ausschheßhch  in  der  ventralen 
Hälfte  sagittal  verlängert.  Das  Hohlgebilde  ist  gewunden  und  entspricht  emem  un- 
regelmäßig gefalteten  Sack  und  geht  dann  vielzackig  in  epithelbesäumte  Ausläufer 
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über  (Fig.  136).  An  seiner  Außenwand  liegt  ein  Spinalgangüon.  Die  Sackwand  legt 
sich  dem  Umfang  des  Rückenmarks  an.  Der  ventral  verlängerte  Zentralkanal  tritt 
in  Verbindung  mit  der  Lichtung  des  ventral  und  dorsal  das  Rückenmark  umgreifenden 
Sackes.  Durch  eine  dorsale  Verlängerung  und  Vertiefung  erreicht  der  Zentralkanal 
die  Peripherie  und  mündet  auch  da  ins  Sacklumen,  wodurch  das  Rückenmark  halbiert 
wird.  Wegen  Enge  des  Wirbelkanals  schlägt  sich  die  Sackwand  nach  oben  um. 
Möglicherweise  entspricht  der  Hydrops  dem  Ventriculus  terminalis,  ähnlich  den  Be- 
obachtungen JMarchänds  bei  menschhchen  Embryonen  und  Vögeln.  Zu  den  zwei 
von  Koch  schon  erwogenen  Möglichkeiten,  daß  die  Rückenmarksanlage  sich  aus  der 
flächenhaften  Ausbreitung  nicht  zum  Rohre  umgestaltet  oder  die  zum  Rohr  gekrümmte 
Anlage  sich  wieder  nach  der  Seite  auseinanderlegt,  gibt  Pick  die  dritte  zu  bedenken, 
daß  nach  erfolgtem  Verschluß  des  Neuraikanals  durch  OefFnung  des  Zentralkanals 
in  sagittaler  Richtung  eine  Halbierung  zustande  komme. 

Pick  erwähnt  noch  einen  zweiten  Fall  von  2  Zentralkanälen,  die  dorsal  vom 
Hauptkanal,  der  einen  sagittalen  Spalt  darstellt,  im  Conus  medullaris  liegen.  Ependym^ 
zeUen  sind  an  der  dorsalen  Peripherie  des  einen  Hinterstrangs  angesammelt  und  ein 
Stück  grauer  Substanz  hängt  keulenförmig  über  den  Kontur  des  Querschnitts  hinaus 
und  darin  tritt  ein  epithelbekleideter  Spalt  auf,  der  allmähUch  zum  Sack  wird.  Mit 


c  d 


Fig.  136.  Myelocyste  bei  normalem  Wirbelkanal  (nach  A.  Pick),  a  Die  Sack- 
wand  legt  sich  dem  seithchen  Umfang  des  Rückenmarks  dicht  an,  die  weichen  Häute 
zwischen  beiden  verschwinden  und  die  Wand  des  Sackes  ist  nur  die  seitliche  Fort- 
setzimg der  weißen  Rückenmarksubstanz,  b  Dorsale  Vertiefung  des  Zentralkanals 
bis  an  die  Peripherie  und  Einmündung  desselben  in  den  herumgelegten  Sack,  daher 
Spaltung  des  Rückenmarkquerschnittes  in  zwei  ovale  Hälften.  Zentralkanal  und 
Sack  mit  Zylinderepithel  ausgekleidet,  c  Querspalt  sitzt  wie  buckliger  Sack  dorsal 
dem  Rückenmark  auf.  d  Der  dorsal  verlängerte  Zentralkanal  vereinigt  sich  mit 
dem  Sack. 


einem  Divertikel  des  Sackes  verschmilzt  der  dorsal  verlängerte  Zentralkanal.  Der 
einheithche  Kanal  ^\iId  nach  unten  mehrzipflig  mid  noch  in  den  kaudalsten  Schnitten 
des  Füum  terminale  ist  der  Zentralkanal  imregelmäßig  erweitert  und  von  spärhchem 
Nervengewebe  umgeben. 

In  diesen  Zusammenhang  gehört  auch  eine  schöne  Beobachtung  A.  Fischels 
von  Verdoppelung  des  Zentralkanals  bei  einem  menschlichen  Embryo  von  38  Tagen. 
Von  unten  nach  oben  gestaltet  sich  das  so,  daß  zuerst  ein  Zentralkanal  auftritt,  dann 
taucht  in  der  verdickten  Bodenplatte  ein  zweiter  Kanal  auf,  dann  bildet  er  eine 
quergestellte  Spalte,  um  bald  durch  eine  epitheliale  Brücke  wie  in  2  MeduUarrohre 


220 


Kapitel  II. 


geteilt  zu  werden,  ein  kleineres  dorsales  und  ein  größeres  ventrales,  die  schräg  neben- 
einander, weiter  oben  in  der  Medianebene  hintereinander  liegen  (Fig.  137,  138,  139). 
Die  Verdoppelung  betrifft  neben  dem  Zentralkanal  lediglich  die  graue  Substanz,  nicht 
aber  die  weiße,  die  unten  auf  der  ventralen  Seite  beginnt.  vSchließlich  ergeben  sich 
3  Zentralkanäle,  von  denen  die  2  dorsalen  je  eine  besondere  graue,  aber  gemehisame 


Fig.  139.  Fig.  138  c. 


Fig.  137.  Verdoppelung  des  Zentralkanals  (nach  Fischel).  Aus  der  Quer- 
schnittserie rekonstruierter,  etwas  schematisierter  medianer  Sagittalschnitt  durch  das 
Eiickenmarksende  eines  Embryo.  WS  weiße,  GS  graue  Substanz,  Cc  Can.  centralis; 
ebenso  sind  die  accessorischen  Kanäle  durch  schwarze  Linien  angegeben. 

Fig.  138.  Verdoppelung  des  Zentralkanals  (nach  Fischel).  a  In  einer  Ver- 
dickung der  Bodenplatte  wird  ein  accessorischer  Zentralkanal  sichtbar  (entspricht  der 
Linie  2  der  Fig.  137).  b  Ventrale  und  dorsale  Wand  des  MeduUarrohrs  verbmden 
sich  durch  epitheUale  Brücke  und  teilen  dadurch  den  Zentralkanal  in  zwei  (entspricht 
der  Linie  4  der  Fig.  137).  c  Auftauchen  eines  ventralen  MeduUarrohrs  mit  einem 
dritten  ZentralkanaJ.  Zwei  dorsale  Kanäle  besitzen  besondere  graue,  gemeinsame 
weiße  Hülle,  der  dritte  (ventrale)  ist  von  besonderer  grauer  und  weißer  Hülle  umgeben. 

Fig.  139.  Verdoppelung  des  Zentralkanals  (nach  Fischel).  Medullarrohr 
mit  zwei  Zentralkanälen,  offenbar  aus  einfachem  Eohr  durch  Faltung  und  Ver- 
schmelzung entstanden. 
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weiße  Hülle  haben,  während  der  3.  ventrale  seine  besondere  graue  und  weiße  Hülle 
besitzt.  Dann  verschwindet  der  mittlere  und  die  übrig  bleibenden  (dorsal  und  ventral) 
besitzen  gemeinsame  graue  Hülle  und  vereinigen  sich.  Die  accessorischen  Kanäle 
liegen  bald  dorsal,  bald  ventral  vom  Hauptkanal,  der  als  langgezogene  Spirale  zu 
denken  und  bald  gegenüber  dem  weiten  accessorischen  Kanal  eng,  bald  neben  dem 
engen  accessorischen  Kanal  weit  erscheint. 

Es  wird  wohl  der  Mißbildung  eine  ungewöhnliche  Art  des  Schlusses  des  Medullar- 
rohrs  zugrunde  liegen,  entweder  so.  daß  er  in  2  Etappen  geschah,  zuerst  in  einem 
ventralen,  dann  einem  dorsalen  Abschnitt,  oder  indem  ein  aniängüch  einfaches  Eohr 
sich  durch  Faltung  und  Verwachsung  der  Wände  in  2  Abteilungen  sonderte,  wobei 
die  accessorischen  Eohre  durch  Vorwachsen  sich  verlängerten.  Es  scheint,  daß  be- 
sonders das  hintere  Ende  zu  solchen  Anomalien  neigt.  Bei  weiterer  Entwicklung 
würde  dieser  Embryo  mehrere  Zentralkanäle  bekommen  haben,  und  es  ist  nicht  aus- 
geschlossen, daß  der  eine  oder  andere  der  accessorischen  Kanäle  sich  mit  Güose  um- 
kleidet und  durch  Zerfall  der  hinfälligen  Ghamasse  zur  Höhle  im  Sinne  der  Syringo- 
myelie  ausgebildet  haben  würde. 

Ein  anderer  Embryo  von  12,5  mm  Länge  besaß  an  zwei  Stellen  des  kaudalen 
Endes  2  Zentralkanäle,  der  eine  ohne  Sonderung  in  2  Zonen,  also  ein  Medullarrohr 
mit  ursprünglich  einfachem  Zentralkanal,  der  erst  durch  Faltung  und  Verschmelzung 
der  Wände  in  2  TeUe  zerlegt  wurde.  An  der  zweiten  Stelle  bestanden  2  Medullar- 
rohre,  ein  kleineres  ventrales  und  ein  größeres  dorsales,  als  2  deutlich  gesonderte 
Gebilde,  was  am  leichtesten  als  suc- 
cessive  Vereinigung  erst  zu  einem 
ventralen,  dann  zu  einem  dorsalen 
Eohr  zu  deuten  ist'). 


Fig.  140.  Schnitt  durch  den 
Uebergang  vom  unteren  ins  mittlere 
Halsmark  eines  Cyklopen.  Bildender 
imd  richtender  Einfluß  der  Zentral- 
kanäle. Drei  Zentralkanäle  büden 
ebensoviele  Wachstumszentren,  wel- 
che Zahl  und  Lage  der  Hinterhörner, 
der  CLÄKKEschen  Säulen,  Zahl,  Ge- 
stalt und  Eichtung  der  Hinterstränge 
bestimmen.  C.K  Zentralkanal ,  S.g 
Subst.  gelatinosa,  H  Hinterstrang, 
LS  seitliche  Furche  des  Eücken- 
marks  (nachj^ZiKGERLE). 

Hierher  gehört  schließlich  ZiNGERLEsfFall,  der  einzig  in  seiner  Art  ist.  Das 
Eückenmark  des  erwähnten  Cyklopen  bot  merkwürdige  Umformungen  des  Baues 
dar,  die  von  der  Cyklopie  unabhängig  erschienen.  Neben  Hemmungen  und  Ver- 
kümmenmgen  im  Brustraark  traf  man  Ueberschußbildungen  im  luiteren  und  mittleren 
Halsmark,  auch  beiderlei  Veränderangen  im  selben  Segment  vereinigt.  Es  kommt 
im  Halsmark  zu  Dreifachbildung  des  Zentralkanals  und  es  sieht  so  aus,  als  ob  die 
graue  Eückenmarkshälfte  da,  wo  ein  Zentralkanal  liegt,  sich  zu  einem  Querschnitt 
zu  ergänzen  trachte.  Einige  Schnitte  weiter  ist  wieder  alles  verändert,  der  Zentral- 
kanal verschwunden  oder  nach  einer  Seite  an  den  Hals  des  Hinterhorns  verlagert, 
wobei  das  Hinterstrangareal  ebenfalls  nach  dieser  Seite  gedreht  ist.  Ueberhaupt 
scheint  das  Hmterstranggebiet  abhängig  vom  Zentralkanal,  erscheint  und  verschwindet 
mit  ihm,  und  im  unteren  und  mittleren  Halsmark  entspricht  die  Zahl  der  Hinter- 
strangfelder (3)  der  Zahl  der  Zentralkanäle  (3)  und  ein  jedes  der  3  Felder  ist  mit 
seiner  Spitze  und  seinem  Septum  gegen  den  Zentralkanal  gerichtet.  Mit  der  Teilung 
des  Zentralkanals  verzweigt  sich  auch  der  Hinterstrang.  Zu  beiden  Seiten  des  Zentral- 


1)  Eine  andere  Kategorie  ist  vertreten  durch  den  schon  erwähnten  fünffachen 
Zentralkanal  des  Hühnchens  bei  Oellacher.  durch  mehrere  accessorische  Kanäle 
ohne  Kommunikation  mit  dem  Zentralkanal  oder  miteinander,  die  wohl  als  später 
abgetrennte  Divertikel  des  Zentralkanals  zu  denken  sind,  wie  es  Smith  am  10  Tage 
alten  Huhnembryo  fand,  und  endlich  ein  gespaltenes  Ende  des  MeduUarrohrs  beim 
menschüchen  Embryo  von  11,5  mm,  wo  2  MeduUarrohre  durch  Verdoppelung  der 
Medidlarrinne  nebeneinanderlagen  (Keibel). 
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kanals  nimmt  die  graue  Substanz  den  Charakter  von  Hinterhörnern  an  und  die 
unmittelbare  Umgebung  den  der  grauen  Kommissur,  von  der  jede  Hälfte  ein  Hinter- 
horn bildet.  Den  3  Zentralkanälen  entsprechen  so  6  Hinterhörner  mit  zugehörigen 
Gebieten  einer  Substantia  gelatinosa.  Ein  gesetzmäßiges  Verhalten  offenbart  sich 
folgendermaßen:  1.  Liegt  der  Zentralkanal  in  der  Mittellinie  und  ist  in  2  Hälften 
geteilt,  die  dorsoventral  auseinanderrücken,  so  ist  die  Kommissur  verdickt.  2.  Bei 
atypischer  Lage  des  Zentralkanals  in  der  einen  oder  anderen  Hälfte  des  Eückenmarks 
ist  die  gegenüberliegende  graue  Säule  besonders  im  Hinterhorn  mangelhaft,  die  gleich- 
seitige stärker  ausgebildet.  Das  Hinterstrajigfeld  ist  immer  mit  seinem  ventralen  Teil 
dem  Zentralkanal  zugewandt  und  das  hintere  Septum  inseriert  neben  dem  Zentral- 
kanal auch  bei  ganz  atypischer  Lage.  Je  weiter  der  Zentralkanal  aus  der  Mittellinie 
verschoben  ist,  um  so  eingreifender  sind  die  Veränderungen.  3.  Bei  völligem  Fehlen 
des  Zentralkanals  mitsamt  dem  Ependym  sind  beide  grauen  Säulen  verkümmert,  und 
^war  fehlen  Hinterhörner  ganz  und  sind  Vorderhörner  kleiner,  Hmterstränge  gar 
nicht  angelegt.  4.  Bestehen  mehrere  Zentralkanäle,  und  zwar  aus  der  Mittellinie  ver- 
lagert, so  sind  ebenso  viele  abgegrenzte  Hinterstränge  vorhanden,  die  auf  die  einzelnen 
Zentralkanäle  orientiert  sind.  Ein  in  die  Markbalm  verlagerter  Zentralkanal  umgibt 
sich  mit  grauer  Substanz  und  liegt  dann  wie  in  einer  heterotopen  Insel.  5.  Auch 
um  einen  atypisch  gelagerten  Zentralkanal  bildet  die  graue  Substanz  periependymäre 
Substanz  und  etwas,  was  dem  Hinterhorn  entspricht.  6.  Nach  dem  Zentralkanal 
richten  sich  auch  die  vordere  Kommissur,  die  CLARKEschen  Säulen.  Bei  mangelndem 
Zentralkanal  fehlen  auch  sie.  7.  Vordersäulen  und  Vorderseitenstränge  smd  völlig 
unabhängig,  haben  keinen  Anteil  an  dieser  merkwürdigen  Bildungsgemeinschaft  von 


Fig.  141.  Künstliche  Verdoppelung  des  Eückenmarks  durch  Quetschung  (nach 
VAN  GiESON).  a  Besonders  ausgeprägte  Form  der  Verdoppelung,  b  Unterstes 
Cervikal-  und  oberstes  Dorsalsegment  aneinander  vorbeigeschoben,  täuschen  Diplo- 
myehe  vor. 

Fig.  142.  Falsche  DiplomyeKe  (nach  van  Gieson).  Zwei  benachbarte  Rücken- 
marksegmente ineinandergeschoben  („telescoped  together")  durch  Quetschung,  a  ein 
vollständig  abgesprengtes  Horn. 

Zentralkanal,  grauer  Substanz  und  Hintersträngen,  bei  der  die  Anregung  doch 
offenbar  vom  Zentralkanal  als  dem  ältesten  und  ursprünglichsten  Gebilde  ausgeht. 
Gewiß  übt  in  fi-üher  Entwicklungszeit  der  Zentralkanal,  das  Epithel  der  Neuralanlage, 
einen  wesentlichen  differenzierenden  und  wachstumsfördernden  Einfluß  auf  das  Rücken- 
mark aus,  gleichsam  als  ein  Wachstumszentrum.  Seine  Ausschaltung  verursacht 
Regellosigkeit,  sogar  Verkümmerung.  Seine  mediane  Lage  bestimmt  die  Symmetrie 
der  grauen  Säulen ;  seine  Zahl  die  Zahl  der  Hinterhörner  und  CLARKEschen  Säulen. 
Sein  gestaltender  Einfluß  wirkt  in  der  Richtung  des  Ersatzes,  der  Umwandlung 
grauer  Substanz  in  anderen  Charakter.  Dreifache  I5ildungen  können  ihren  Ursprung 
nehmen  aus  einer  einheitlichen  und  einzigen  Anlage  des  Rückenmarks.  Zingekle 
hebt  die  Uebereinstimmung  seiner  Ergebnisse  mit  anderen  Beobachtern  hervor;  so 
sah  Ziehen  die  Zweiteilung  des  Rückenmarks  bald  auf  die  Vorder-,  bald  die  Hinter- 
hörner beschränkt,  im  letzteren  Fall  war  der  Zentralkanal  stets  doppelt.  Gudden  fand 
eine  gute  Ausbildung  des  Rückenmarks  bei  Verdoppelung  nur  bei  gleichzeitigem  Vor- 
handensem entsprechender  Zentralkanäle.  Fehlt  der  Zentralkanal,  so  ist  die  graue 
und  weiße  Substanz  mangelhaft  und  unregelmäßig  angeordnet.  (Aehnliches  bei 
WiETiNG.)  Andererseits  verfügen  wir  über  zahlreiche  Beobachtungen,  welche  lehren, 
daß  2  oder  3  Zentralkanäle  ohne  Einfluß  auf  graue  und  weiße  Substanz  bleiben,  so- 
lange sie  nur  in  der  grauen  Kommissur  liegen  bleiben.    Es  hegt  nahe,  einen  ähn- 


Fig.  142. 


Fig.  141. 


Entwicklungsstörungen  des  Kleinhirns. 
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liehen  bildenden  Einfluß  des  Aquäduktes  und  der  Ventrikelwand  auf  die  Umgebung 
anzunehmen  im  Hinblick  auf  die  ventrikuläre  Keimschicht  und  die  Häufigkeit  sub- 
ependymärer  Heterotopien.  Frühzeitige  Erkrankung  des  Epithels  der  Gehirnanlage 
lähmt  die  gestaltende  Fähigkeit  desselben.  In  dieser  Beleuchtung  wird  uns  der  fötale 
Hydrops  (Hydrocephalus  und  Hydromyelus)  wieder  bedeutungsvoll  und  wäre  er  auch 
nur  der  symptomatische  Ausdruck  solch  einer  frühzeitigen  Epithelerkrankung,  also 
der  Mißbildung  koordiniert,  nicht  als  Ursache  übergeordnet. 

Zur  Vergleichung  mit  echten  Doppelbildungen  seien  liier  einige  Abbildungen 
von  Eückenmarken  beigegeben,  die  van  Giesojt  künstlich  durch  Quetschung  erhielt, 
wobei  an  der  Stelle  der  Kontinuitätstrennung  die  beiden  Htümpfe  gegen-  und  mein- 
andergeschoben  werden  (a  telescoping  together)  und  auf  diese  Weise  2  Querschnitte 
nebeneinander  zu  liegen  kommen,  was  eine  Diplorayelie  vortäuscht  (Fig.  141  u.  142). 


Diplomyelie,  Dia  Stern  atomyelie. 
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X.  Entwicklungsstörungen  des  Kleinhirns. 

Am  Kleinhirn  hat  man  angeborene  Kleinheit,  Asymmetrie,  gänz- 
lichen Mangel  einer  oder  beider  Hemisphären,  Sklerose  und  Verlage- 
rungen beobachtet.  Dann  mehren  sich  die  Befunde  von  Mikrogyrie, 
Agyrie  und  Heterotopie  zusehends  (Fig.  143 — 145).  Bei  den  Atrophien 
ist  es  schwer  oder  unmöglich,  zu  unterscheiden,  was  pathologische 
Schrumpfung  ist  und  was  in  den  Bereich  der  Mißbildung  gehört.  So 
hat  ScHULTZE  einen  Fall  beschrieben,  den  er  auf  Gefäßerkrankung 
zurückführt  und  mit  Alkoholismus  in  Beziehung  bringt. 
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39-jähr.  Diabetiker  mit  taumelndem  Gang,  lallender  Sprache,  Schwindel,  Kopf- 
Aveh,  Erbrechen,  Parästhesie  in  Beinen,  Gürtelgefühl,  Blasen  schwäche,  Intentions- 
zittern  in  den  Armen,  leichtem  Nystagmus,  mit  lebhaften  Patellarsehnenreflexen, 
ohne  EoMBEEGsehes  Zeichen.  Es  fand  sich  Atrophie  und  Sklerose  des  Kleinhirns, 
Endarteriitis  obliterans  der  basalen  Gehirn arterien. 

Größte  Breite  des  Kleinhirns  9    cm  (statt  normal  11    — 12,5  cm) 

„      Länge    „          „  37,  „  (  „        „       5'/ -  7      „  ) 

Wurm  von  vorn  nach  hinten  3     „  (  „        „        4    —  S'/a   „  ) 

Höhe  des  Wurms  vom  4.  Ven- 
trikel bis  höchsten  Punkt  S'/j  „  (  „        „        3    —  4      „ ) 

Maximale  Höhe  des  Kleinhirns  5     „  (  „        „       6  „ ) 

Die  Verschmälerung  betrifft  besonders  das  Mark,  und  zwar  die  Markscheiden. 
GUa  ist  angehäuft,  die  PuRKiNjEschen  Zellen  sind  atrophisch.  Rostbraune  Pigment- 
haufen stammen  von  Blutungen.  Im  atrophischen  Corpus  dentatum  viele  Kalk- 
körperchen.  Degeneration  der  Pyramidenbahnen,  der  Kernregion  des  Vagus  und 
Hypoglossus,  Atrophie  beider  Ohven,  Degeneration  der  Innenseiten  der  Strickkörper, 
Kleinhirn  stiele  der  querverlaufenden  Brückenfasern,  dagegen  nicht  der  Kleinhirn- 
seitenstränge. 

Dieser  Fall  ist  mit  Schültze  nicht  als  Mißbildung,  sondern  als  eine  Schrum- 
pfungsatrophie vaskulären  Ursprungs  aufzufassen. 

Cramers  Fall  von  Imksseitiger  Kleinhirnatrophie  mit  leichter  Atrophie  der  ge- 
kreuzten Großhirnhemisphäre  bezieht  sich  auf  eine  48-jährige  Frau  mit  epileptischen 
Anfällen  und  epileptischem  Irresein,  Gedächtnisschwäche  und  Unfähigkeit  zum  Gehen. 
Der  Fall  ist  nach  seiner  Pathogenese  nicht  klar  und  wurde  von  Gramer  hauptsäch- 
lich verwendet,  um  die  Projektionsfaserverbindungen  des  Kleinhirns  zu  prüfen,  was 
in  Kürze  zu  folgenden  Ergebnissen  führte: 

Befund  des  Kleinhirns :  Ueber  linkem  Kleinhirn  ist  die  Pia  durch  klare  Flüssig- 
keit cystenartig  abgehoben.  Sagittaler  Durchmesser  links  5,5,  rechts  6,5;  größter 
frontaler  Durchmesser  links  4,5,  rechts  6,5.  Beide  hintere  Schädelgruben  gleich  an 
Rauminhalt.  Linkes  Kleinhirn  im  Ganzen  um  '/^  kleiner  als  rechts,  doch  läßt  es  die 
typischen  Lobuli  erkennen,  aber  verzerrt  und  verkleinert,  besonders  Tonsille  und  Flocke 
ganz  klein,  ebenso  Lob.  cuneif.  verkleinert,  ebenso  gracilis,  Lob.  post.  inf.,  semilunaris, 
vorderer  Teil  des  Quadrangularis.  Linkes  Corpus  dentatum  um  verkleinert.  In 
den  geschnimpften  Partien  fehlen  die  Purkin JEschen  Zellen,  ist  die  Körnerschicht 
vermindert,  fehlt  stellenweise,  und  in  den  Lücken  liegt  ein  maschiges  Gewebe  mit 
Spinnenzellen.  Wo  PuRKiNJEsche  Zellen  fehlen,  sind  auch  keine  gröberen  mark- 
haltigen  Fasern,  vorhanden,  die  offenbar  zueinander  gehören. 

Der  linke  Bindearm  ist  um  V.i  kleiner  als  der  rechte,  dagegen  ist  der  rechte  rote 
Haubenkern  kleiner  als  der  linke,  und  zwar  durch  Reduktion  der  Fasern,  in  der 
Bindearmkreuzung  ist  kein  LTnterschied.  Das  bestätigt  die  Annahme  von  Fasern, 
die  aus  dem  Kleinhirn  durch  den  gleichseitigen  Bindearra  zum  gekreuzten  roten 
Haubenkern  ziehen  und  von  da  weiter  zum  Thalamus  (vielleicht  darüber  hinaus  zur 
Großhirnrinde),  denn  von  den  Stammganglien  ist  nur  das  rechte  Pulvinar  verkleinert, 
ärmer  an  Zellen,  mit  gelichteten  Markfasern. 

Der  hnke  Brüekenarm  ist  wohl  um  '/s  kleiner,  seine  Fasern  hegen  loser  zu- 
zusammen  als  rechts,  seine  Ganglienzellen  sind  vermindert.  Der  Nucleus  reticularis 
tegmenti  ist  rechts  atrophisch,  die  Hirnschenkel  sind  normal.  Es  wird  bestätigt,  daß 
der  größte  Teil  der  Brückenarme  mit  dem  entgegengesetzten  Brückengrau  in  Be- 
ziehung steht,  und  daß  ein  Zusammenhang  besteht  zwischen  dem  Nucleus  tegmenti 
mit  dem  entgegengesetzten  Brückenarm. 

Der  linke  Strickkörper  ist  viel  kleiner  als  der  rechte,  die  Kerne  der  Keü-  und 
zarten  Stränge  enthalten  atrophische  Zellen ,  wobei  der  gekreuzte  (rechts)  stärker 
affiziert  ist.  Fibrae  arcuatae  mternae  sind  bald  rechts,  bald  links  verringert,  die 
externae  links  deutlich  faserärmer.  Links  sind  Seitenstrangteil  und  Seiten  strangkern 
atrophisch,  faserärmer.  Die  rechte  Olive  ist  um  '/.,  kleiner  als  die  linke  und  weniger 

tefältelt.  Die  rückgebildeten  Zellen  derselben  gleichen  denen  des  linken  Corpus 
entatum.  Der  Unterschied  beider  Oliven  wird  dadurch  verschärft,  daß  die  rechte 
atrophische  Olive  von  mächtigen  Zügen  des  Olivenanteils  aus  dem  rechten  Strick- 
körper durchzogen  wird,  die  nicht  atrophische  Unke  OHve  nur  von  spärlichen  redu- 
zierten Fasern  aus  dem  atrophischen  Imken  Strickkörper.  Dadurch  wird  die  Ver- 
bindung zwischen  Strickkörper  mit  gleichseitigem  Seitenstrang  und  Seiten  strangkern, 
mit  gekreuzter  OUve  und  mit  gleichseitigen  und  gekreuzten  Hinterstrangkernen 
bestätigt.    Die  gekreuzte  Hinterstrangverbmdung  verläuft  vom  Strickkörper  durch 
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gleichseitige  Fibrae  arcuatae  externae,  Olivenzwischenschicht,  gekreuzte  Fibrae  internae 
in  die  gekreuzten  Huiterstrangkerne  (hauptsächlich  in  dem  zarten  Strang) '). 

Ist  die  Zugehörigkeit  der  beiden  geschilderten  Fälle  zu  den  Mißbildungen  recht 
zweifelhaft,  so  muß  sie  wohl  unbedingt  dem  eigenartigen  Fall  Ernsts  zuerkannt 
werden. 

Da  handelte  es  sich  um  emen  39-jähr.  Tagelöhner,  der  nach  Morbus  maculosus 
(Fig.  143,  144,  145)  eine  akute  hämorrhagische  parenchymatöse  Nephritis  bekommen 
hatte  und  der  Urämie  erlegen  war.    Der  Kleinhirnbefund  war  ein  zufälliger,  da  im 


Fig.  143.  Agyrie,  Atypie,  Heterotopie  des  Kleinhirns  (nach  Ernst).  Nach 
einem  Schnitt  nach  Behandlung  mit  Hämatoxylin  und  Borax-Karmin  gezeichnet,  in 
einigen  Punkten  (Faserverlauf)  nach  einem  WkiGERT-Präparat  kombiniert.  Geringe 
Asymmetrie  der  Corpora  dentata.  Allmähhches  Verschwimmen  derselben  nach  der 
Medianlinie  und  Uebergang  in  den  atypischen  Wurmbezirk.  Wurrapartie  außerdem 
defekt.  Ungleichheit  der  beiden  Hemisphären,  geringe  Asymmetrie  der  Pyramiden. 
Im  Dach  des  Ventrikels  neben  atypischen  Rindennestern  auch  ganglionäre  Kerne 
(Dachkern  etc.).  Die  am  dunkelsten  gehaltenen  Partien  entsprechen  der  Körnerschicht. 

Leben  nichts  darauf  hingewiesen  hatte.  Die  hinteren  Schädelgruben  waren  zwar 
flach,  sonst  aber  geräumig.  Bei  Herausnahme  des  Gehirns  wölbte  sich  eine  wäßrige 
Blase  aus  den  hinteren  Schädelgruben  vor,  die  leicht  einreißt.  Die  Blasenwand  geht 
in  die  Pia  ringsum  über.  In  der  Tiefe  der  Blase  liegt  der  4.  Ventrikel,  bei  der 
mangelhaften  Ausbildung  des  Oberwurms  fast  ganz  unbedeckt. 


1)  Man  stellt  sich  vor,  daß  das  Kleinhirn  als  Koordinationsorgan  (Flourens) 
von  der  Peripherie  sensible  Empfindungen  bekomme  und  auf  das  Großhirn  übertrage. 
Das  Großhirn  sende  rückwärts  durch  mittleren  Klemhirnschenkel  Fasern,  welche  die 
Koordinationsimpulse  kontrollieren.  Durch  die  Klemhirnseitenstrangbahnen  empfinge 
das  Kleinhirn  viscerale  Empfindungen,  durch  Fasern  aus  Nucleus  gracüis  und  cuneatus 
das  Muskelgefühl,  durch  die  direkte  sensorische  Kleinhirnbahn  vom  Nucleus  vesti- 
bularis  Verbindungen  mit  den  halbzirkelförmigen  Kanälen  des  Labyrinths.  Alle 
diese  Nachrichten  gingen  durch  die  vorderen  Kleinhirnschenkel  zur  Großhirnrinde. 
Dann  nimmt  man  noch  motorische  Koordinationsimpulse  an,  die  nach  der  Peripherie 
entweder  auf  indirektem  Weg  (Kleinhirn  —  motorische  Zone  der  Großhirnrinde)  oder 
auf  direktem  Weg  (Kleinhirn  —  hinterer  Schenkel  —  Rückenmark,  motorische  Vorder- 
hornzellen umspinnend),  gelangen.  Nur  noch  historisches  Interesse  haben  die  alten 
Vorstellungen  von  der  Bedeutung  des  Kleinhirns  als  Zentralquelle  aller  willkürhchen 
Bewegungen  (Roländo),  Sitz  der  unwillkürlichen  Visceralinnervation  (Atem-Darm- 
bewegung), Trieb  der  Vorwärtsbewegung  (Magendee),  Hemmungsorgane  der  unge- 
zügelten Bewegungskraft  (Budge),  Sitz  der  Sensibilität,  des  Geschlechtstriebes  (Gall), 
des  Wollens  und  Begehrens,  der  Fortbildung  der  Gattung  (Carus),  Sitz  des  Ge- 
müts (Jessen). 
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Die  Blasenflüssigkeit  ist  daher  Liquor  cerebrospinalis.  Das  Kleinhirn  ist  ganz 
mangelhaft  gebildet,  die  Unke  Hälfte  noch  kleiner  als  die  rechte. 


Die  Maße  sind  (in  Millimetern): 

Transversaler  Durchmesser 
Höhe  des  Wurms 
Größter  Längsdurchmesser 
Breitendurchmesser 


links     rechts  normal 


36 
37 


100 
26 


45 
45 


Gewicht : 


lOeinhirn  u.  Brücke  (Müllek, 

Spiritus) 
Kleinhirn  allein 


89 
74 


120 
46 
60 
58 


165 

150  (?) 


Ventrale  Fläche  des  Kleinhirns  läßt  Tonsillen,  mit  Mühe  Flocken,  gut  Lobi 
quadrangulares,  schwieriger  cuneiformes  erkennen.  Sehr  schwer  läßt  sich  die  dorsale 
Fläche  in  Bezu'ke  einteilen.  Der  Wurm  grenzt  sich  gar  nicht  gegen  die  Hemisphären 
ab,  was  für  frühzeitige  Störung  (vor  dem  3.  Monat)  spricht.  Die  Höcker  der  dorsalen 
Fläche  sind  glatt,  ohne  Wülstchen  und  Gyri. 


Fig.  144  a.  Agyrie,  Atypie,  Heterotopie  des  Kleinhirns  (nach  Ernst).  Aus  der 
prominentesten  Gegend  des  Wurms.  Die  I5estandteile  der  Rinde  sind  regellos  durch- 
einandergeworfen;  keine  Spur  einer  Schichtung.  Insuläre  Bezü'ke  von  Molekular- 
schicht, dazwischen  Körner  Ln  regellosen  Haufen  verstreut.  Die  schwarzen  Mark- 
fasern, zum  Teil  varikös,  umgeben  die  molekularen  Bezirke,  durchziehen  sie  aber 
auch.  Rundliche  PuRKiNJEsche  Zellen,  größtenteils  am  Rande  der  molekulären 
Inseln,  seltener  in  deren  Mitte. 

Im  mikroskopischen  Bilde  grenzen  sich  Ordnung  und  Unordnung  scharf  von- 
einander ab.  Im  peripherischen  Gebiet,  d.  h.  nahe  der  arachnoidalen  Insertion,  sind 
die  tiefen  Teile  regelrecht  gebaut,  die  Oberfläche  ist  wie  geschält.  Aber  in  der  Mitte 
des  arachnoidalen  Zeltes  herrscht  völhge  Regellosigkeit  des  Baues.  Die  Bestandteile 
der  Schichten  sind  wie  durcheinander  geworfen.  Aber  in  der  Unordnung  gewahrt 
man  immer  noch  eine  Anlehnung  an  einen  Bauplan,  zum  Beispiel  liegen  Pürkestje- 
sche  Zellen  am  Rand  der  Körnerinsehi,  auf  deren  anderer  Seite  sich  molekuläre 
Schicht  anschließt.  Garben  von  Markfasern  strahlen  zwischen  zwei  Körnerschichten 
ein  und  durchziehen  die  Körner.  Es  verrät  sich  ein  unbeholfenes  Streben,  den  nor- 
malen Bauplan  einigermaßen  nachzuahmen.  Im  regellosesten  Bezirk  hegen  Pur- 
KEsrjEsche  Zellen  von  Keulen-  und  Retortenform,  geschwänzte  Figuren,  die  sich  wie 
Fische  umki-eisen.  Die  molekuläre  Schicht  ist  nicht  regelmäßig  gestreift,  ihre  Gefäße,. 
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statt  parallel  senkrecht  zur  Oberfläche  aufzusteigen,  nehmen  unregelmäßig  bogen- 
förmigen Verlauf. 

Der  Mangel  regressiver  Metamorphosen  und  Degenerationen  und  die  Anwesen- 
heit sämtlicher  Striikturelemente  kennzeichnen  die  Atypie  als  eine  Entwicklungs- 
störung. Die  Anordnung  der  Elemente  spricht  für  Zug-  una  Druckwirkung  und  erweckt 
den  Einilruck  einer  im  Fluß  erstarrten  Masse.  Trotzdem  daß  die  mechanischen 
Ursachen  nicht  mehr  fortwirken ,  bestehen  noch  immer  gewundene  Formen  der 
PüRKiNJEschen  Zellen  und  bogenförmige  Markfasern  und  Gefäße. 

Die  mangelhafte  Abgrenzung  des  Wurms  spricht  für  eine  Störung  vor  dem 
3.  Monat.  Da  PuBKiNJEsche  Zellen  frühestens  Ende  des  6.  Monats  auftreten,  müssen 
in  der  verbildeten  Anlage  nachträghch  noch  (2 — 3  Monate  später)  Reifungen  sich 
vollzogen  haben  unter  Bildung  von  PuRKiisrjEschen  Zellen.  Die  Eindenpartien 
bildeten  sich  weiter  aus,  so  gut  es  ging,  denn  die  mißbildeten  TeUe  shid  doch  oifenbar 
am  Leben  geblieben,  Wachstums-  und  entwicklungsfähig,  sogar  wohl  funktionsfähig, 
wofür  geltend  zu  machen  ist,  daß  das  sonst  so  hinfällige  Mark  intakt,  die  PüRKiiirjE- 
schen  Zellen  erhalten  geblieben,  Koordinationsstörungen  ausgeblieben  smd. 

Blutungen  in  den  atypischen  Bezirken  sind  vielleicht  Folgen  des  Morbus  macu- 
losus  oder  der  Nephritis,  und  zwar  in  einem  empfänglichen  und  vorbereiteten  Gewebe, 
vielleicht  auch  begünstigt  durch  geringe  Gewebespannung  der  regellos  gebauten 
Partien,  ungenügenden  Halt  der  Gefäßwände ;  auch  hier  ist  die  große  Neigung  krank- 
haft entwickelten  Gewebes  für  Blutungen  festzustellen  und  auf  die  Möghchkeit  hin- 
zuweisen, daß  gelegentlich  solche  Störungen  apoplektischen  Blutungen  zugrunde  liegen 
mögen,  wie  man  das  von  den  Ghomen  kennt. 


Fig.  144  b.  Fig.  145  a. 

Fig.  144  b.  Agyrie.  Atypie,  Heterotopie  des  Kleinhirns  (nach  Ernst).  Ganglien- 
zellen in  abenteuerlichen  Formen,  wie  Fische,  die  sich  umkreisen.  Sie  hegen  mitten 
in  der  Molekularsubstanz,  ohne  allen  Zusammenhang  mit  Körnerhaufen.  Man  trifft 
viele  abgeschnittene  Schwänze  von  Ganglienzellen.  Nur  wenige  Körner  zwischen 
Markfaser-  und  Molekularschicht.    Hoher  Grad  von  Atypie. 

Fig.  145  a.  Mißbildung  des  Kleinhirns  (Agyrie,  Atypie,  Heterotopie),  (nach  Ernst). 
Vertikal-sagittaler  Schnitt  durch  die  rechte  Hemisphäre  im  atypischen  Gebiet,  nach 
einem  WEiGERT-Präparat,  so  daß  die  Atypie  des  Markes  in  die  Augen  fällt.  Eine 
Strecke  weit  Unks  Ueberzug  der  Arachnoides,  an  deren  Innenfläche  traubige  (chorioide) 
Bildungen.  Die  Oberfläche  aus  einer  marklosen  faserigen  Schicht  gebildet.  Die  hell- 
grau gehaltenen  Figuren  und  Flecken  entsprechen  Körnerhaufen,  die  der  Körnerschicht 
analog  sind.  Die  scharfen,  schwarzen,  zackigen  Kleckse  in  der  Mitte  bezeichnen 
Hämorrhagien. 

Fig.  145  b.  Agyrie,  Atypie,  Heterotopie  des  Kleinhirns  (nach  Ernst).  Vertikal- 
sagittaler  Schnitt  durch  die  linke  Hemisphäre,  nach  einem  Hämatoxyhn-Eosin-Prä- 
parat,  wodurch  die  Atypie  der  Körnerhaufen  deutlich  wird.  Eechts  tiefliegende 
typisch  gebaute  Läppchen,  aber  auch  da  an  der  Oberfläche  statt  der  Läppchen  mark- 
lose faserige  Schicht  (Agyrie).  Links  vollständig  verworfene  Körnerhaufen  ohne  alle 
Eegel. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  16 
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Die  Folgezustände  des  Kleinhirn defekts  sind  spärlich.  Sie  beschränken  sich 
auf  Verkleinerung  der  oberen  Olive,  besonders  ihrer  ventralen  Hälfte,  auf  Eeduktion 
des  Strickkörpers.  Dann  sind  flügelartige  Fortsätze  mit  eingefügten  GangUen  er- 
wähnenswert, die  sich  an  der  Grenze  von  Corpus  restiforme  und  Nucleus  cuneatus 
inserieren  und  kontinuierlich  vom  Ependym  des  4.  Ventrikels  überzogen  werden. 
Sie  sind  auseinandergelegte  Lamellen  des  Velum  medulläre  und  die  eingesetzten 
Ganghen  sind  Tubercula  acustica,  die  wegen  der  Kleinhirnverkümmerung  von  der 
Medulla  oblongata  abgerückt  smd. 

Viele  Aehnlichkeiten  mit  Gliomen  und  Ganglioneuromen  erwecken  den  Gedanken, 
daß  auch  im  Zentralnervensystem  Neubildungen  Beziehungen  zu  Mißbildungen  haben 
könnten,  daß  Entwicklungsanomalien  zu  Gleichgewichtsstörungen,  Ausschaltungen 
und  Umstellungen  im  Gewebe  führen,  auf  deren  Boden  sich  durch  entfesseltes 
Wachstum  Geschwülste  entwickeln  können.  Vielleicht  lohnte  es  sich,  die  nähere  und 
weitere  Umgebung  von  Ghomen  auf  Heterotopie  und  Atypie  abzusuchen. 

Verlagerung  des  Kleinhirns.  —  ARNOLD-CniARische 

Mißbildung. 

Im  Jahre  1894  beschrieb  Arnold  bei  einer  Spina  bifida  (Myelo- 
cyste)  lumbodorsalis  mit  Sympodie  eine  Anomalie  des  Kleinhirns  mit 
folgenden  Worten :  Das  Kleinhirn  setzt  sich  nach  unten  in  eine  band- 
artige Masse  fort,  welche  oben  breiter,  unten  schmäler  ist  und  den 
4.  Ventrikel  vollständig  bedeckend  beinahe  bis  zur  Mitte  des  Cervical- 
marks  herabreicht.  Es  besteht  dieser  Zapfen,  dessen  rechte  Hälfte 
etwas  massiger  erscheint,  aus  Kleinhirnsubstanz,  deren  Windungen 
eine  sehr  verschiedene  Beschaffenheit  darbieten.  Die  Mehrzahl  der- 
selben ist  gut  entwickelt;  man  unterscheidet  an  ihnen  eine  äußere 
Körnerschicht,  eine  ziemlich  breite  Zone  molekularer  Substanz  und 
an  der  inneren  Seite  dieser  PuRKiNjEsche  Zellen,  in  der  Mitte  wieder 
Körnersubstanz,  in  dieser  ziemlich  zahlreiche  Blutungen.  An  manchen 
Windungen  aber  erscheint  die  Molekularschicht  zu  rundlichen  tumor- 
ähnlichen Massen  angehäuft.  Manche  Windungen  bestehen  aus  einer 
Einsenkung  der  gefäßreichen  Pia,  auf  welcher  mehr  oder  weniger  breite 
Zonen  von  Glia  liegen,  an  denen  aber  eine  feinere  Gliederung  ent- 
weder vollständig  vermißt  wird  oder  aber  einzelne  Zonen  fehlen,  be- 
ziehungsweise eine  unregelmäßige  Anordnung  darbieten.  Solche  Ano- 
malien zeigen  namentlich  die  dem  4.  Ventrikel  zugewendeten  Ab- 
schnitte. Der  mittlere  Teil  des  Kleinhirnfortsatzes  tritt  mit  seiner 
gegen  den  4.  Ventrikel  gerichteten  Fläche  spornartig  vor.  Im  unteren 
Teil  enthält  das  Gewebe  an  dieser  Stelle  Körner  und  einzelne  Ganglien- 
zellen ;  höher  oben  folgt  der  Nucleus  tegmenti. 

Im  Jahre  1891  hatte  Chiari  auf  Veränderungen  des  Kleinhirns 
infolge  Hydrocephalie  des  Großhirns  aufmerksam  gemacht  und  dabei 
neben  zapfenförmigen  Fortsätzen  des  Wurms  in  den  4.  Ventrikel  und 
seine  taschenförmige  Verlängerung  auf  Verschiebungen  der  Medulla 
oblongata  gegen  des  Halsmark  in  der  Längsachse  hingewiesen. 

Mißbildungen,  bei  denen  sich  diese  beiden  Befunde,  Verlagerung 
der  Kleinhirnsubstanz  in  den  Wirbelkanal  und  Verschiebung  der 
Medulla  oblongata  gegen  das  Halsmark  vereinigten ,  haben  später 
Schwalbe  und  Gredig  unter  dem  Namen  der  ARNOLD-ÜHiARischen 
Mißbildungen  zusammengefaßt. 

Wenn  auch  Chiari  die  Hydrocephalie  für  seine  Mißbildung  verantwortlich 
macht,  so  stellt  er  sich  die  Wirkung  nicht  etwa  bloß  mechanisch  vor,  sondern  denkt 
an  veränderte  Waehstumsverhältnisse  des  noch  im  Wachsen  begriffenen  Hirns. 
Chiari  unterscheidet  3  Typen: 


Verlagerung  des  Kleinhirns. 


229 


I.  Die  Verlängerung  der  Tonsillen  und  der  medialen  TeUe  der  Lobi  inferiores 
des  Kleinhirns  zu  zapfen  förmigen  Fortsätzen,  welche  die  MeduUa  oblongata  m  den 
Wu-belkanal  begleiten.  Bei  dieser  Kategwie  fand  Chiari  an  den  verlagerten  Klein- 
hirnpartien teilweise  ganz  normale  mikroskopische  und  anatomische  Befunde,  teilweise 
aber  eine  Atrophie  der  Körnerschicht,  schwielige  Entartung  der  molekularen  Schicht 
und  Schwund  der  PuRKiNJEschen  Zellen,  sowie  eine  Atrophie  der  Markstrahlen. 

II.  Verlagerung  von  Teilen  des  Kleinhii'ns  (Unterwurm)  bezw.  auch  der  Brücke 
und  MeduUa  oblongata  in  den  Wirbelkanal  innerhalb  des  verlängerten,  in  den  Wirbel- 
kanal hineinreichenden  4.  Ventrikels.  Die  Fälle  dieses  2.  Typus  haben  mit  denen 
SCHWALBEs  und  CIredigs  am  meisten  Aehnlichkeit.  ChiÄri  unterscheidet  hier 
Fälle,  m  welchen  die  herabgerückten  Wurmteile  sieh  innerhalb  des  verlängerten  und 
herabgerückten  4.  Ventrikels  befanden  und  solche,  in  denen  diese  Wurmteile  auf 
dem  dorsalen  Blatt  des  4.  Ventrikels  festgestellt  werden.  Die  verlagerten  Wurmteüe 


Fig.  145  c.  Mißbildung  des  Kiemhirns  (Atypie,  AgyrieJ  nach  Ernst.  Stärkere 
Vergrößerung  der  Fig.  145  b  in  Hämatoxyhn-Eosinfärbung.  In  den  Buchten  der 
atypischen  Körnerhaufen  liegen  vielgestaltige  PuRKiNJEsche  Zellen.  Die  Körner- 
haufen sind  mannigfaltig  gruppiert,  die  Gefäße  gekrümmt  und  gewunden.  Scharfer 
Gegensatz  zwischen  typischer  Läppchenbildung  (rechts)  und  regelloser  Atypie  (links). 
In  der  oberflächhchen  Schicht  zahlreiche  Corpora  amylacea. 


zeigten  teils  normale  mikroskopische  Verhältnisse,  teils  Sklerose,  besonders  an  den 
Stellen,  welche  einem  Druck  ausgesetzt  waren.  Die  Veränderungen  bestanden  in 
Atrophie  und  fast  völligem  Schwund  der  Schichten. 

III.  Emlagerung  nahezu  des  ganzen  hydrocephalischen  Kleinhirns  in  eine  Spma 
bifida  cervicalis. 

Schwalbe  und  Gredig  brachten  folgende  4  Fälle  hinzu: 
1.  Knabe  von  8  Monaten  mit  Meningomyelocele,  Hydrocephalus  internus,  Klein- 
hirn woirmdefekt,  Ponsatrophie,  Verlagerung  des  Kleinhirns.    Em  Zapfen  des  Klein - 
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hirns  erstreckt  sich  tief  m  den  Wirbelkanal  hinein  mit  Ädergeflechten.  Verschiebung- 
der  MeduUa  oblongata  gegen  das  Eückenmark,  so  daß  ein  Anteil  der  Mediilla 
oblongata  dorsal  vom  Rückenmark  zu  hegen  kommt.  Somit  sind  dem  Rückenmark 
zwei  dorsale  Tumoren  aufgelagert,  emer  aus  Medulla  und  emer  aus  Kleinhirn,  und 
der  Zentralkanal  ist  2mal  getroffen.  Pyramiden  sind  vorhanden,  doch  sind  Ab- 
weichungen ihrer  Kreuzung  und  auch  der  Schleife  vorhanden. 

2.  Knabe  von  1  Woche:  Myelomeningocele,  Kyphose  der  unteren  Brust-  und 
oberen  Lendenwirbelsäule,  Defekt  des  Wurms,  Entwicklungsstörung  des  Rüclienmarks,, 
multiple  Atrophien  des  knöchernen  Schädeldachs,  Pes  equinovarus.  Rückenmark 
abgeflacht,  seitliche  und  ventrale  Einbuchtungen,  abenteuerhche  Form  der  grauen 
Säulen,  kein  Tractus  intermedius,  beide  Säulen  stoßen  mit  den  lateralen  Flächeji 
anemander.  Hinterstrang  durch  gelatinöse  Substanz  in  laterale  und  mediale  Partie 
geteilt.  Nach  Veremigung  des  Rückenmarkes  mit  dem  dorsalen  Rückenmarksanteil 
(mittlerer  Tumor)  ist  nichts  Normales  erkennbar.  Auch  der  Kleinhirnanteil  ist  fremd- 
artig. Der  Bau  der  Schichten  zeigt  alle  Stufen  von  der  Gliaplatte  bis  zu  ausge- 
bildeten Windungen.  Viele  nervöse  Elemente  shid  verkalkt,  die  Bestandteile  der 
Kleinhimschichten  atypisch  angeordnet.  Wurm  fehlt  völlig.  4.  Ventrikel  stark 
ausgedehnt,  dorsal  von  einer  Platte  geschlossen,  die  in  ihrem  medialen  Teil  sämtliche 
Kleinhirnschichten  besitzt.  Hemisphären  klein,  wenig  ausgebildet.  Rautengrube  weit 
nach  hinten  offen.  Die  Brücke  erscheint  erst  in  Höhe  der  oberen  Olive,  reicht  nicht 
bis  an  den  Anfang  der  unteren  Olive,  ist  also  stark  reduziert.  Die  dorsalen  Teile 
der  Oblongata  entsprechen  nicht  den  ventralen,  sondei'n  gehören  immer  einer  höher 
gelegenen  Region  an,  was  sich  in  Hinterstrang  und  Schleife,  in  Pyramidenfasern  und 
Hirnnervenwurzeln  ausspricht. 

3.  Mädchen  von  14  Tagen.  Spma  bifida  lumbosacralis,  Hydrocephalus,  lokale 
Atrophie  der  Schädelknochen.  AehnUch  dem  2.  Fall.  Wurmdefekt  (Oberwurm  ver- 
kümmert), an  Stelle  des  Unterwurms  gliöse  Massen  ohne  Differenzierung.  Ein  abge- 
sprengter Teil  mit  atypisch  geordneten  Rinden  schichten.    Hemisphären  mangelhaft 

febildet,  mangelhaft  differenziert  und  davon  abhängig  Kleinheit  und  Unregelmäßigkeit 
er  Brücke  und  Oliven.  Der  sichtbare  dorsale  Tumor  besteht  aus  dorsalem  Teil  des 
Rückenmarks  und  kaudalwärts  verschobener  Oblongata  und  gewuchertem  und  ver- 
lagertem Adergeflecht. 

4.  Kind  von  6  Wochen.  Myelomeningocele  lumbosacraUs ,  Verlagerung  des 
Kleinhirns  in  den  Rückenmarkskanal;  an  der  Unterfläche  des  Kleinhirns  1,5  cm 
langer  Tumor  aus  Windungen,  am  Rückenmark  laterale  und  ventrale  Einsenkungen 
in  die  weiße  Substanz,  mit  Pia  bekleidet.  Die  Hinterhörner  massig,  die  verbreiterte 
gelatinöse  Substanz  schheßt  die  medialen  Wurzeln  ein.  Der  Anfang  der  Rautengrube 
ist  spaltförmig.  Ventraler  und  dorsaler  Teil  der  Schnitte  der  Oblongata  stimmen 
nicht  zusammen,  z.  B.  birgt  der  ventrale  Teil  noch  Vorderhörner,  der  dorsale  schon 
Anfänge  der  Schleife  und  Rautengrube,  also  hat  eine  Verschiebung  der  dorsalen  und 
ventralen  Teile  stattgefunden. 

AUen  Fällen  gemeinsam  sind  Hypoplasie  des  Kleinhirns  und  der  Brücke,  Ein- 
senkiuigen  und  Ausbuchtungen  an  der  Oberfläche  des  obersten  Rückenmarkes  und 
der  ventralen  Fläche  der  Oblongata,  Ueberwiegen  der  grauen  Substanz  im  Cervical- 
mark  und  plumpe  Form  der  Säulen,  Vermehmng  der  Glia  um  den  Zentralkanal, 
oft  Spaltform  des  letzteren.  Am  Ort  der  Verschiebung  der  Medulla  gegen  das  Rücken- 
mark ist  der  Zentralkanal  durch  einen  Horizontalschnitt  2mal  getroffen,  weil  der- 
selbe die  Biegung  mit  der  dorsalen  Partie  der  Oblongata  mitmacht.  Die  Oblongata 
ist  kaudalwärts  verschoben.  Als  Zeichen  der  Verschiebung  sind  festzustellen :  Die 
Schleife  findet  sich  in  einer  Höhe,  wo  ventral  sich  noch  Reste  des  Rückenmarks 
befinden,  der  Zentralkanal  öffnet  sich  früh  zur  Rautengrube.  Das  Kleinhirngewebe 
nimmt  teil  am  dorsalen  Tumor.  Der  Wurm  fehlt  ganz  oder  ist  durch  eine  Gliaplatte  mit 
atypischen  Kleinhirnwindungen  ersetzt.  Alles  deutet  auf  frühe  Entwicklungsstörungen 
nahe  der  Medianebene  des  Zentralnervensystems,  wo  die  Medullarwülste  sich  zum 
Rohre  schlössen.  Der  teratogenetische  Terminationspunkt  fällt  wohl  mit  dem  Schluß 
des  MeduUarrohrs  zusammen  oder  etwas  später,  unmittelbar  nach  dem  Schluß,  wenn 
das  Rohr  noch  weit  genug  ist,  um  Verlagerungen  in  dasselbe  zuzulassen.  Nur  Bil- 
dungsmaterial für  das  Kleinhirn  wird  zwischen  die  Medullarwülste  aufgenommen. 
Es  wird  etwa  die  2. — 3.  Woche  als  Zeitjjunkt  der  Entstehung  anzunehmen  sein.  Es 
läßt  sich  eine  morphologische  Reihe  für  die  Mißbildung  aufstellen,  welcher  eine  ent- 
wicklungsgeschichtliche Reihe  entspricht,  deren  Stufen  sich  durch  den  teratogenetischen 
Terminationspunkt  unterscheiden.  Fälle  der  3  ersten  Gruppen  zeigen  fast  alle  zu 
gleicher  Zeit  Chiaeis  Mißbildung  und  Spma  bifida.  Zur  Verschiebung  der  dorsalen 
und  ventralen  Teile  gegeneinander  mit  gänzhcher  Umlagerung  der  Gebilde  (Schleife, 
Nucleus  gracilis  und  cuneatus)  tritt  abweichende  Differenzierung  (ähnüch  wie  im 
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Falle  Naegelis  bei  Cyklopie)  hinzu  (difierenciation  heterologique  [EabatjdJ),  was 
eine  Verschiebung  in  sehr  früliem  indilferenten  Zustand  voraussetzt. 

Die  ARNOLDsche  Mißbildung  läßt  sich  in  folgende  morphologische  Reihe  ein- 
gUedern : 

Gruppe  I.  Verlagerung  der  Kleinhirnsubstanz  in  den  Zentralkanal  (die  Me- 
duUarrinne)  bis  zum  Lendenmark  (Fall  Sträussler). 

Gruppe  II.  Verlagerung  der  Kleinhirnsubstanz  in  eine  Ausbuchtung  des 
4.  Ventrikels,  die  sich  hinter  dem  Rückenmark  nach  unten  erstreckt  (Fall  16 
Chiäris). 

Gruppe  III.  Zapfenförmiger  Fortsatz  des  stark  veränderten  Kleinhirns  ist 
dem  dorsalen  Teil  der  Medulla  oblongata  (oder  Halsmark)  aufgelagert.  Die  Klein- 
hirnmasse, mit  dem  Velum  medulläre  posterius  (bezw.  Plexus  und  Pia)  verwachsen; 
liegt  also  an  der  dorsalen  Grenze  des  4.  Ventrikels. 

Gruppe  IV.  Verlängerung  des  Kleinhirn wurms  ist  unbedeutend,  der  dorsale, 
dem  Rückenmark  aufgelagerte  Tumor  besteht  aus  Adergeflecht. 

Gruppe  V.  Unbedeutende  zapfenförmige  Verlängerung  des  Wurms  in  den 
Wirbelkanal.    (Verlängerung  uni-  oder  bilateral.) 

ü  eher  gang  zur  Norm,  wobei  öfter  das  Kleinhirn  etwas  in  den  Wirbelkanal 
vorragt  (Torus  marginalis  cerebelli  nach  G.  Schwalbe).  So  besteht  eine  Reihe  von 
den  hochgradigsten  Fällen  (Sträussler)  bis  zur  Norm.  Die  3  ersten  Gruppen 
sind  mit  Heterotopien  der  Kleinhirnsubstanz  verknüpft. 


Fig.  146.  Knickung  der  Medulla  oblongata 
(nach  Gudden).  Schematisch  konstruierter  Sagit- 
talschnitt.  Die  den  4.  Ventrikel  ausfüllende 
Wucherung  des  Kleinhirnunterwurms  ist  ge- 
strichelt angegeben.  Rot  Aquaeductus  Sylvii, 
4.  Ventrikel  und  Zentralkanal.  Auf  der  Höhe 
der  Abknickung  sieht  man  den  Zentralkanal  des 
dorsalen  Querschnittes  sich  zunehmend  erweitern. 
Die  in  lateralen  Ebenen  befindlichen  Hinter- 
stränge sind  ebenfalls  eingezeichnet.  Man  ersieht 
daraus,  wie  das  Einschwenken  der  Hinterstränge 
des  dorsalen  Querschnittes  in  den  ventralen  ohne 
eigentliche  Verschiebung  vor  sich  geht,  da  die 
einander  zugekehrten  Ränder  des  dorsalen  und 
ventralen  Querschnittes  ja  dorsale  Flächen  dar- 
stellen. 


Eine  morphologische  Reihe  der  CHiARischen  Mißbildung  ergibt  sich  aus  der 
Vorstellung,  daß  2  Säulen  aus  plastischem  Material  gegeneinander  gehalten  werden, 
indem  die  Querschnitte  zusammenstoßen.  Die  obere  Säule  wird  dorsal  nach  unten 
verschoben,  die  untere  leistet  auf  der  ventralen  Seite  Widerstand.  So  schieben  sie  sich 
aneinander  vorbei.  Je  nach  dem  Grad  der  Verschiebung  ist  eine  Reihe  verschiedener 
Stufen  aufzustellen. 

Da  auch  die  Genese  der  Spina  bifida  in  eine  frühe  Zeit  verlegt  werden  muß, 
kann  die  ARNOLD-CniARische  Mißbildung  gleichzeitig  mit  Spina  bifida  (gewöhnlich 
Myelomeningocele)  entstanden  sein.  Es  kann  sogar  die  Spina  bifida  einen  Wachs- 
tumszug ausgeübt  und  die  Verlagerung  veranlaßt  haben.  Man  denke  z.  B.  an  die 
Rückwärtsbiegung  des  Kopfes  bei  Rhachischisis  totaüs.  Da  dieselben  Mißbildungen 
auch  ohne  Hydrocephalus  vorkommen,  ist  letzterer  jedenfalls  nicht  unentbehrliches 
ursächhches  Moment,  wiewohl  er  öfter  beteiligt  ist. 

Die  ARNOLD-CniARische  Mißbildung  kann  also  gleichzeitig  mit  Spina  bifida, 
später,  oder  unabhängig  von  ihr  entstehen  oder  so,  daß  sie  von  ihr  bedingt  ist. 

Im  Anhang  zur  ARNOLD-CniARischen  Mißbildung  soll  noch  über  eine  Beobach- 
tung Gtjddens  von  Knickung  der  Medulla  oblongata  mit  Teilung  des  Rückenmarks 
berichtet  werden. 

Bei  einem  neugeborenen  weiblichen  Hydrocephalus  von  44  cm  Körperlänge, 
38  cm  Kopfumfang  fand  sich  Rhachischisis  im  unteren  Drittel  der  Brustwirbelsäule, 
rudimentärer  Balken  (Fig.  146  und  147)  und  ein  Unter  wurm,  der  in  den  4.  Ventrikel 
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hineinragte,  von  Adergeflechten  durchsetzt,  ein  Strickkörper,  der  durch  gewucherte 
Gefäße  verkümmert  war.  In  der  Höhe  der  Pyramidenkreuzimg  wird  der  ventrale 
Abschnitt  mit  Vorderhörnern  und  Vordersträngen  eingeschnürt,  nach  unten  stärker, 
bis  endlich  zwei  vollkommen  getrennte  Querschnitte,  ein  größerer  dorsaler  mit 
Medulla  oblongata  und  ein  kleinerer  ventraler  mit  mittlerem  Halsmark,  erscheinen. 
An  der  Abschnürung  beteiligt  sich  die  Pia,  nicht  aber  die  Dura.  Der  Zentralkanal 
ist  von  Höhlen  umgeben,  die  mit  ihm  zusammenhängen  und  von  Narbengewebe  ein- 
gefaßt sind.  Im  Brustmark  verbreitern  und  berühren  sich  hintere  und  vordere 
Fissur,  wodurch  das  Eückenmark  in  zwei  ungleiche  Hälften  zerteilt  wird.  Jede 
Hälfte  ergänzt  sich  zu  2  Vorder-  und  2  Hinterhörnern.  Die  rechte  Hälfte  ver- 
kümmert nach  unten  und  gibt  Wurzeln  nur  aus  den  alten  Hörnern  ab,  wähi-end 
die  linke  solche  aus  alten  und  neueren  Hörnern  entsprmgen  läßt.  Der  Fall  ent- 
spricht Chiaeis  2.  Typus:  Verlagerung  von  Teilen  des  Unterwurms  (bezw.  Brücke 
und  Medulla)  in  den  Wirbelkanal  und  Verlängerung  des  4.  Ventrikels  in  denselben. 


C^enTraüianaC. 


Fig.  147.  Knickung  der  Medulla  oblongata  mit  scheinbarer  Verdoppelung  (nach 
Gudden).    Der  Schnitt  entspricht  der  Höhe  der  HorizontaUinie  in  Fig.  146. 


Die  Höhle  geht  am  1.  Cervicalnerven  in  den  Rückenmarkskanal  über,  entsendet  aber 
einen  Blindsack  an  der  dorsalen  Seite  des  Rückenmarks  nach  abwärts  bis  zum 
1.  Brustwirbel  und  in  den  Blindsack  ragt  das  unterste  Ende  des  Kleinhirnzapfens. 
Die  Knickung  entspricht  der  Nackenkrümmung,  die  durch  Störungen  im  Knochen- 
wachstum eine  Vorzugsstelle  für  Hemmung,  Verkürzung,  Abschnürung  im  Medullar- 
rohr  bildet  (man  vergl.  Lebedeff).  Die  Abknickung  kann  sekundär  durch  die 
Wh'belsäulenstörung  an  diesem  entwicklungsgeschichtlich  bedeutsamen  Ort  ausgelöst 
sein.  Hydrocephalus  mid  Kleinhirnveränderung  können  ihre  gemeinsame  Ursache 
in  Ki'eislaufstörungen  infolge  der  Abknickung  haben  (im  Gegensatz  zur  Ansicht 
Chiaris  von  der  ursächlichen  Bedeutung  des  Hydrocephalus).  Die  Abknickung 
kann  Wucherung  der  Adergeflechte  und  Stauinig  venöser  Gefäße  veranlassen. 
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XI.  Mißbildung  und  Neubildung-. 

Die  Neuzeit  hat  zahlreiche  enge  Beziehungen  zwischen  Mißbildung 
und  autonomen  Neubildungen  im  Sinne  der  Blastome  aufgedeckt.  Bei 
den  Spaltbildungen  und  den  Heterotopien  ist  mehrfach  darauf  Rück- 
sicht genommen  worden.  Es  muß  betont  werden,  daß  die  Freunde 
der  parasitären  Theorie  der  Geschwülste  die  vielfachen  Brücken  zwischen 
Miß-  und  Neubildungen,  die  sich  schon  in  der  Aehnlichkeit  der  Namen 
Terata,  Teratome,  Teratoide  anzeigen,  zu  wenig  ins  Auge  fassen.  Aller- 
dings ist  zuzugeben,  daß  gerade  für  das  Carcinom  solche  Beziehungen 
spärlich  sind  und  uns  wenig  gefördert  haben.  Aber  zwischen  Miß- 
bildungen und  gutartigen  Neubildungen  ist  oft  keine  scharfe  Grenze 
zu  ziehen,  was  durch  Albrechts  Bezeichnungen  des  Hamartoms  und 
Choristoms,  örtlichen  Fehl-  und  Mißbildungen  entweder  durch  Fehler 
der  geweblichen  Zusammensetzung  oder  aus  verlagerten  Keimen  ge- 
nügenden Ausdruck  gefunden  hat.  An  wechselseitigen  Beziehungen 
zwischen  Entwicklungsstörungen  und  Geschwulstkeimen  ist  heute  nicht 
mehr  zu  zweifeln  und  es  scheint  gerade  das  Nervensystem  reich  an 
solchen.  Askanazy  hat  jüngst,  auch  unter  Berufung  auf  ältere  und 
neuere  Beobachtungen  des  Verfassers,  diese  wichtigen  Verbindungen 
der  beiden  großen  Gebiete  zusammengestellt.  Die  Grundlage  dieser 
Anschauungen  ist  die  beständig  wachsende  Kenntnis  wirklicher  Keim- 
versprengung, räumlicher  und  zeitlicher  Keimausschaltung  als  Quelle 
der  Geschwülste,  embryonaler  Unregelmäßigkeit  in  der  Zusammen- 
fügung der  Gewebe,  von  Keimüberschüssen,  Verwerfung,  Verlagerung, 
erratischen  Gewebsblöcken ;  ferner  die  gesetzmäßige  Lokalisation 
mancher  Geschwülste,  wie  Fibrom,  Sarkom,  Angiom,  obgleich  Binde- 
gewebe und  Gefäße  überall  wachsen ;  dann  die  Heredität  und  erbliche 
Disposition  beim  Chondrom ;  Befunde  von  Geweben  mit  ausgesprochen 
embryonalem  Charakter;  die  Lokalisation  an  Stellen  verwickelter  Ent- 
wicklungsvorgänge, wie  an  Spalten  und  an  den  Stammespolen  (Kopf 
und  Steiß);  die  primäre  Multiplizität  in  bestimmten  Organen  und 
Systemen.  Wir  stellen  nach  Askanazy  die  Entstehungswege  der 
embryonalen  Gewebsüberschüsse  zusammen,  damit  künftige  Befunde 
leichter  orientiert  und  eingereiht  werden  können. 
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I.  Gewebsüberschüsse  ohne  Platzveränderung  (ohne 
Dislokation,  Ausschaltung,  Aberration). 

1.  Die  Luxusbildung  ist  scheinbar,  in  Wirklichkeit  Hemmungs- 
bildung, mangelhafte  Rückbildung  der  fötalen  Anlage  (Meckels  Diver- 
tikel wird  zum  Enterokystom,  die  Hälfte  des  Uterus  duplex  zum 
Adenomyom,  ein  Rest  des  Hypophysenganges  zu  Plattenepithelhaufen). 

2.  Keime  der  sogenannten  Nebenorgane  (Nebenmilz,  Neben- 
l)ankreas,  überzählige  Schilddrüsen,  parathyreoide  Drüsen)  beruhen 
auf  multipler  lokaler  Anlage  aus  überschüssigem  Material.  Dazu  ge- 
hören accessorische  Mamae  in  der  Axilla,  denen  sich  atavistische 
Einflüsse  beigesellen  (überzählige  Milchdrüsen  in  der  Milchleiste). 
Hierher  können  auch  die  Verdoppelung  des  Medullarrohrs  durch  Rinnen- 
bildung, die  fünffache  Bildung  desselben  (Oellacher)  und  divertikel- 
artige  Anhängsel  des  Medullarrohrs  (Kaestner)  gerechnet  werden. 

3.  Störung  des  Gleichgewichts  der  Gewebskomponenten,  Ueber- 
schußbildung,  Hamartome,  fehlerhafte  Gewebsmischung,  Durchbrechung 
der  architektonischen  Harmonie,  entweder  abnorme  Entwicklung  eines 
Bestandteils  (partieller  mikroskopischer  Riesenwuchs)  oder  Stehen- 
bleiben eines  Bestandteils  auf  undifferenzierter  Entwicklungsstufe,  also 
zeitliche  Ausschaltung  von  Gewebe  (Fibrome,  Lipome,  Cavernome). 
Der  Ueberschuß  ist  nicht  heterotop,  sondern  bildet  Gleiches  unter 
Gleichem.  Hierher  gehören  manche  sogenannte  Heterotopien  des 
Nervensystems,  die  den  Namen  fälschlich  tragen  und  die  deshalb  von 
V.  Monakow  Metaplasien  (Umstellungen)  genannt  werden. 

II.  Räumliche  Ausschaltung  von  Gewebe  (Dislokation, 
Aberration,  Verwerfung,  Yerlagerung,  erratischer 

Gewebsblock). 

1.  W^achstumssch wache  oder  Wachstumsstillstand  eines  Keim- 
bezirks infolge  Schädigung  seiner  vitalen  Energie;  das  inaktive  Gewebe 
wird  aus  der  lebendigen  quellenden  Masse  herausgedrängt,  um  sich 
hinterher  zu  erholen  und  als  verlagerter  Keim  an  falscher  Stelle  neu 
zu  beleben  (Ausschaltung  von  Blastomeren  im  segmentierten  Ei  bis 
zur  Blastula). 

2.  Mechanische  und  physikalische  Faktoren  durchbrechen  die 
organische  Kontinuität  des  embryonalen  Gewebes  wie  eine  Art  von 
Trauma;  mechanische  Erschütterungen  (künstliche  Isolation  von  Blasto- 
meren); Einbruch  eines  Flüssigkeitsstromes,  osmotische  Störungen. 

3.  Gewebs-  und  Organpartikel  fangen  sich  und  bleiben  hängen  in 
embryonalen  Nischen,  Furchen,  Taschen,  Nähten.  (Die  Nierenkapsel 
schließt  Fettgewebe  ein,  Nebennierenpartikel  geraten  zwischen  die 
Reneuli,  wobei  die  stärker  wachsende  Niere  den  zurückbleibenden 
Nebennierenkeim  überholt  und  in  die  Tiefe  versenkt.)  Hierzu  ge- 
hören fissurale  Tumoren:  Epidermis-,  Derma-,  Dermoidcysten,  Misch- 
geschwülste in  Spalten  des  Neurairohrs,  Teratome. 

4.  Physiologische  Wanderung  oder  Verlagerung  embryonaler  Or- 
gane (Descensus  der  Keimdrüsen,  Umlagerung  von  Gefäßen,  Wachs- 
lumsverschiebung  fötaler  Schläuche  [Neurairohr,  Herzschlauch],  z.  B. 
Nebennieren  im  Lig.  latum  und  Scrotum,  Verschleppung  durch  den 
WoLFFschen  Gang,  Struma  an  der  Zungenbasis). 


Teratome  und  Teratoide. 


235 


5.  Embryonale  Transplantation  (Autoinokulation),  vielleicht  Neben- 
nieren im  Lig.  latum,  abnorme  Fixation  losgelöster  Extremitäten  an 
falschen  Stellen  nach  Analogie  der  ßRAUSschen  Versuche. 

6.  Entzündliche  fötale  Prozesse  führen  zu  Gewebsmißbildung  und 
Heterotopie. 

Daneben  kommen  möglicherweise  aktive  Abschnürung  oder  Selbst- 
lösung des  Verbandes  vor  (Roux),  ein  Abrücken  des  Bildungsmaterials 
vom  Stammboden  nach  Analogie  fötaler  Vorgänge  (wie  z.  B.  die  Augen- 
blasen vom  Vorderhirn,  das  Epithel  der  Drüsen  ohne  Ausführungsgang, 
die  Eierstockfollikel  vom  Keimepithel).  Endlich  ist  an  aktive  Wanderung 
fötaler  Elemente,  gerade  am  Gehirn  an  das  Ausschwärmen  der  Keim- 
zellen von  der  Keimschicht  nach  der  Rinde  und  an  anziehende  Ein- 
flüsse der  Gewebe  aufeinander  gedacht  worden.  Mit  unsern  biologi- 
schen Vorstellungen  steht  die  Annahme  nicht  im  Widerspruch,  daß 
verlagerte  Keime  eine  Zeitlang  ein  latentes  Leben,  eine  vita  minima 
führen,  wie  Pflanzensamen.  Bakteriensporen  oder  Tierlarven,  und  die 
günstige  Gelegenheit  und  bessere  Bedingungen  abwarten,  um  eine  Miß- 
bildung per  excessum  oder  gar  eine  Geschwulst  zu  bilden.  Zwischen 
beiden  entscheidet  der  Wachstumsexzeß. 

Wir  sind  heute  geneigt,  die  pialen  Epidermoide,  Dermoide, 
Cholesteatome,  Lipome,  sowie  die  duralen  Dermoide  von  ver- 
lagerten Keimen  ektodermaler  oder  gemischt  ekto-mesodermaler  Her- 
kunft abzuleiten.  Boström  hat  besonders  dieser  Anschauung  den 
Weg  gebahnt.  Eine  ansehnliche  Anzahl  der  beschriebenen  Hirulipome^) 
liegt  auf  oder  am  Balken,  nach  Boström  lOmal  unter  23  Fällen, 
nach  Lorenz  lOmal  auf  dem  Balken,  8mal  auf  der  Mitte  der  Hirn- 
basis, 3mal  am  hinteren  Drittel  der  ventralen  Seite  des  Hirnstammes, 
3mal  dorsal  in  der  Vierhügelgegend,  4mal  im  Adergeflecht.  Aus  dieser 
Verteilung  schließt  Boström,  daß  ursprünglich  die  Keime  dieser 
Geschwülste  an  der  Basis  gelegen  und  erst  im  Verlauf  der  weiteren 
Entwicklung  und  des  Wachstums  verschoben  und  verlagert  worden 
seien. 

Auch  weist  er  ausdrücklich  auf  die  Streifen-,  Wulst-  und  VV alzen- 
form der  pialen  Lipome  des  Balkens  hin  und  erklärt  diese  Form  durch 
die  Streckung  der  Neubildungen  in  der  Wachstumsrichtung  des  Balkens. 
Er  verleiht  weiterhin  der  Anschauung  Ausdruck,  daß  beim  P'all 
Chouppe  das  ursprünglich  einheitliche  Material  durch  das  Wachstum 
des  Gehirns  auseinandergerissen  und  in  3  Teile  gespalten  worden  sei, 
wodurch  die  Vorstellung  Marchands,  daß  der  Balken  ganz  angelegt 
sei  und  dann  in  der  Längsrichtung  auswachse,  eine  Bestätigung  fände. 
Ueber  den  Ursprung  des  Keimmaterials  hat  er  sich  die  Ansicht  ge- 
bildet, daß  es  von  einer  Verlagerung  wohl  ursprünglich  der  Haut 
angehöriger  Zellen  herstamme  und  daß  ein  weiteres  Gedeihen  von 


1)  Lipome  sind  am  Lobus  olfactorius  gefunden  (Wenzel),  am  Chiasma  vor  der 
Hypophyse  (Meckel),  erbsengroße  und  zylindrische  am  Balken  (Rokitansky),  erbsen- 
große an  der  linken  Olive  (Cruveilhier),  im  Adergeflecht  (Wallmann,  Haeckel), 
in  der  Brückengegend  (Sangalli),  am  Hörnerv  (Klob),  vor  dem  linken  Corp.  ma- 
millare  ein  erbsengroßes  (Virchow),  zwischen  Chiasma  und  Tuber  cinereum  2  erbsen- 
große hintereinander  (Heschl),  an  Stelle  der  Hypophysis  (Weichselbaum),  unter 
dem  linken  Corp.  mamillare  (Chiari),  zwischen  Corp.  candicans  \md  Infundibulum 
(Fere),  von  der  rechten  Seite  der  Brücke  nach  dem  Vierhügel  vorgedrängt  (Taubner), 
am  Foramen  condyloideum  (Gocke),  am  linken  unteren  Vierhügel  mit  Uebergang 
auf  den  Bindearm  (Lorenz).  Auch  im  Eückenmarkskanal,  oder  halb  im  Kanal,  halb 
draußen  hat  man  sie  gefunden. 
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günstigen  Bedingungen  der  Umgebung  und  des  Standortes  abhänge, 
welcher  die  ernährenden  Gefäße  zu  liefern  habe.  Solche  Absprengungen 
könnten  sich  häufig  ereignen,  die  Keime  gingen  aber  bloß  auf  taug- 
licher Unterlage  an.  Ihre  mediane  Lage  wird  so  verständlich.  Das 
Uebereinanderschieben  der  Hirnblasen,  die  ektodermale  Entwicklung 
des  inneren  Ohrs,  der  Mundbucht,  die  Bildung  der  Hypophysentasche, 
die  Beziehung  der  Zirbeldrüse  zum  Ektoderm  sind  embryologische 
Vorgänge,  die  Verlagerungen  begünstigen. 

Diese  Ansicht  rechnet  mit  3  Hypothesen :  mit  der  Spezifität  des 
Fettgewebes,  mit  der  Verpflanzung  eines  Fettgewebekeims,  mit  Gestalts- 
veränderung durch  Wachstumseinflüsse  außerhalb  des  Keims.  Auf  die 
erste  können  wir  hier  nicht  eingehen  für  Keimverlagerung  spricht 
kongenitales  Vorkommen  oder  wenigstens  sehr  frühzeitiges  Auftreten 
dieser  Bildungen  und  Erblichkeit  derselben,  ferner  mediale  Lage, 
symmetrisches  Auftreten,  nachbarliche  Beziehungen  zu  Bezirken,  die 
im  Embryonalleben  oberflächlich  liegen,  später  in  die  Tiefe  versenkt 
und  verschlossen  werden  (Beziehungen  zur  Zirbeldrüse).  Für  die  Ver- 
lagerungstheorie sprechen  Kombinationen  von  Lipomen  mit  Misch- 
geschwülsten teratoider  Art,  für  welche  jene  Theorie  schon  einen  hohen 
Grad  der  Wahrscheinlichkeit  erreicht  hat,  oder  jene  Myolipome,  die 
V.  Recklinghausen  und  Gowers  bei  Spina  bifida,  die  Mischgeschwulst 
aus  allen  möglichen  Geweben,  die  Arnold  in  der  Nierengegend  einer 
mißbildeten  Frucht  fand,  ein  Myoliposarkom  des  Hodens  von  Borges, 
ein  Myolipom  des  Uterus  von  Brünings,  die  Lipomyome  und  Lipo- 
myosarkome  der  Niere. 

Insbesondere  für  die  intrakraniellen  Lipome  hat  Boström  auf 
diesen  Zusammenhang  ^hingewiesen  und  die  Uebereinstimmung  des 
Sitzes  der  Lipome  und  Dermoide  hervorgehoben.  Der  Sitz  betreife 
Abschnitte,  die  aus  sekundären  Vorderhirn-  und  Zwischenhirn bläschen 
oder  aus  Hinter-  und  Nachhirnbläschen  hervorgehen.  Eine  Keimver- 
lagerung müsse  also  spätestens  in  die  Zeit  der  fünfgliedrigen  Gehirn- 
anlage verlegt  werden.  Boström  geht  sogar  in  der  Aufstellung  der 
Verwandtschaft  zwischen  Lipom  und  Dermoid  so  weit,  daß  er  auch 
die  Lipome  als  ursprüngliche  Dermoide  auffaßt,  deren  epidermoidale 
Bestandteile  in  der  Ausbildung  unterdrückt  worden,  und  er  erhofft 
den  gelegentlichen  Nachweis  epidermoidaler  Reste  in  äußerlich  schein- 
bar reinen  Lipomen,  ähnlich  wie  er  ihn  für  viele  Cholesteatome  ge- 
führt hat. 

Die  Verlagerungstheorie  rechnet  auch  mit  der  Nähe  der  Gefäße 
insofern,  als  nur  solche  verlagerte  Keime  zur  Entwicklung  gelangen, 
die  auf  Adergeflechten  und  gefäßreichen  Meningen  einen  zusagenden 
Nährboden  finden.  Die  Verlagerung  kann  demnach  ein  häufiges  Er- 
eignis sein,  das  sich  nicht  jedesmal  zu  verraten  braucht. 

Es  sind  eigenartige  Fälle  bekannt  (Pugliese,  Ernst),  wo  bügei- 
förmige Lipome  sich  dem  Balken  in  seiner  ganzen  Länge,  doppelseitig 
oder  einseitig,  anschmiegten.  Wahrscheinlich  hat  der  aufgelagerte  Keim 
durch  den  auswachsenden  Balken  eine  Dehnung  und  Streckung  erfahren 
und  so  die  Bügelgestalt  erhalten.  Ein  Blick  auf  die  Schemata  der  phylo- 
und  ontogenetischen  Balkenentwicklung  (Fig.  81)  macht  das  verständ- 
lich. Bei  dem  Fall  einseitiger  Umklammerung  des  Balkens  durch  einen 
lipomatösen  Bügel  (Ernst)  fiel  eine  Beziehung  des  Lipoms  zu  einer  Stria 


1)  S.  dazu  Ernst,  Ziegl.  Beitr.,  Suppl.-Bd.  VII,  1905.^ 


Teratome  uad  Teratoide. 


237 


Lancisi  in  die  Augen,  und  da  vergleichende  Beobachtungen  jene  Streifen 
als  in  Rückbildung  begriffene  Formationen  erkennen  wollen,  so  liegt  die 
Erwägung  nahe,  ob  nicht  der  Boden  physiologischer  Rückbildung  der 
Entstehung  einer  Neubildung  günstig  gewesen  sein  könne.  Da  das  Lipom 
aber  mit  gliomatösen,  fibromatösen  und  nervösen  Bestandteilen  gemischt 
und  die  Annahme  einer  Keimverlagerung  nahegelegt  war,  so  hatte 
man  eine  Neubildung  mit  Anlehnung  an  eine  Mißbildung  auf 
<[em  Boden  einer  physiologischen  Rückbildung  vor  sich  (Ernst). 

Dermoide  und  Teratome  sind  öfter  im  Schädel  gefunden.  Roki- 
tansky erwähnt  eine  Haarcyste  im  Gehirn,  Rudolf  Maier  einen 
apfelgroßen,  halb  soliden,  halb  cystischen  Tumor  in  der  linken  Hemi- 
sphäre eines  10  Wochen  alten  Knaben,  Arnold  eine  Geschwulst  mit 
einem  extra-  und  intrakraniellen  Teil,  die  mit  einem  Stiel  verbunden 
waren.  Weigert  beschrieb  ein  walnußgroßes  Gewächs  an  Stelle  der 
Epiphyse  eines  14-jährigen,  Falkson  beim  16-jährigen  einen  Tumor 
des  3.  Ventrikels  (Cystochondrosarkom !),  Strassmann  und  Strecker 
berichten  über  ein  walnußgroßes  Teratom  des  rechten  Seitenventrikels 
beim  3-jährigen,  Eberth  sah  bei  einer  über  70-jährigen  ein  kleines 
durales  Teratom,  Beck  ebenfalls  bei  einer  74-jährigen  eine  walnuß- 
große Bildung,  Irvine  beim  7-jährigen  Mädchen  den  größten  Teil 
des  Kleinhirns  von  einem  Dermoid  eingenommen.  In  diesem  Zu- 
sammenhang seien  doppelknopf-,  hantel-  oder  zwerchsackförmige  Der- 
moide erwähnt  mit  zwei  durch  Stiel  verbundenen  Teilen,  einem  extra- 
und  einem  intrakraniellen,  wie  sie  z.  B.  im  Gebiet  des  Hinterhauptes 
und  Tentorium  vorkommen  (Ruschhaupt). 

Für  das  Verhältnis  der  Teratome  zu  den  Mißbildungen  ist  eine 
Bemerkung  Askanazys  bezeichnend:  „Wenn  in  einem  dreiblättrigen 
Teratoma  coaetaneum  ein  Stück  Haut,  Nervensystem  und  Entoderm- 
kanal  vorhanden  und  ausgewachsen  ist,  so  dürfte  das  weniger  sein, 
als  der  hypothetische  eiwertige  Keim  unter  gewöhnlichen  Verhält- 
nissen ohne  Ausschaltung  zuwege  gebracht  hätte.  Daher  habe  ich 
betont,  daß  diese  Teratome,  frei  von  Komplikationen,  mehr  Miß- 
bildungen als  Blastomen  entsprechen.  Wenn  wir  dagegen  in  einem 
embryonalen  Teratom  an  10  Orten  Augenanlagen,  Entodermbildungen 
und  neuroepitheliale  Wucherungen  in  großen  Massen  antreffen,  so  hat 
sich  mehr  Material  entwickelt,  als  ein  eiwertiger  Keim  bei  einem 
Fötus  zu  differenzieren  pflegt  und  damit  ist  der  Ausdruck  eines 
Blastoms  gegeben". 

Die  herrschende  Auffassung  von  den  Cholesteatomen  ist  die, 
daß  sie  auch  Choristome,  und  zwar  Abkömmlinge  eines  ektodermalen 
Keimes  seien,  wofür  auch  die  gelegentlich  gefundenen  Talgdrüsen  und 
Haare  sprechen.  Demnach  wäre  die  innere  epitheliale  Auskleidung 
des  bindegewebigen  Sackes  eine  Epidermisschicht,  die  in  proliferierender 
Tätigkeit  jene  Anhäufung  perlmutter-  und  seidenglänzender  konzen- 
trischer Massen  und  perlenähnlicher  Körper  erzeugt,  die  der  Geschwulst 
den  Namen  der  Perlgeschwulst  gegeben.  Sie  kommen  in  der  basalen 
Pia  vor,  wölben  sich  ins  Groß-  oder  Kleinhirn,  oft  ins  Unterhorn  und 
von  da  in  die  Ventrikel  vor,  liegen  aber  auch  im  3.  und  4.  Ventrikel. 
Die  Cholesteatome  der  Stirnhöhlen,  des  Hinterhaupts  und  Scheitel- 
beins werden  aus  Keimen  abgeleitet,  die  auf  halbem  Wege  liegen  ge- 
blieben sind.  Die  Absprengung  der  Keime  müßte  frühestens  in  die 
Zeit  des  Verschlusses  des  MeduUarrohrs,  spätestens  in  die  der  Bildung 
der  5  sekundären  Gehirnblasen  aus  den  3  primären  verlegt  werden. 
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Der  blastomatöse  Charakter,  Wachstum,  Wucherung  und  Vergrößerung 
tritt  sehr  stark  zurück.  Doch  muß  man  annehmen,  daß  sie  wachsen, 
da  man  sie  in  den  ersten  Jahrzehnten  nicht,  sondern  erst  vom  vierten 
an  findet. 

Besonders  viele  Beziehungen  zu  Mißbildungen ,  namentlich  zu 
Heterotopien,  hat  das  Gliom.  Sie  sind  gerade  für  diese  Geschwulst- 
gattung so  einleuchtend,  daß  bisher  noch  niemand  seine  Hoffnungen 
auf  einen  parasitären  Erreger  gesetzt  hat.  Heterotope  Gliawucherung'fen 
treten  oft  so  geschwulstartig  auf,  daß  sie  von  Gliomen  nicht  zu  unter- 
scheiden sind.  Nicht  geschwulstartige  Gliawucherungen  (Gliosen)  finden 
sich  mit  blastomatösen  Gliomen  zusammen.  Der  Sitz  mancher  Gliome 
an  der  Innenfläche  der  Ventrikel  hat  doch  große  Aehnlichkeit  mit 
manchen  subependj'mären  Heterotopien,  wie  sie  beim  Kapitel  Hetero- 
topie  und  Mikrocephalie  besprochen  wurden.  Solche  Geschwülste  sind 
von  ViRCHOW  in  Kirschengröße,  von  Linck  in  Erbsengröße  im  4.  Ven- 
trikel, von  BiELSCHOWSKY  ebenfalls  im  4.  Ventrikel  zu  mehreren 
beschrieben.  Kongenitale  umschriebene  Verhärtungen  und  Verdickungen 
einzelner  Rindenabschnitte  erinnern  zum  Teil  an  Pachygyrie,  zum  Teil 
an  Gliom.  Solche  Dinge  sind  als  begrenzte  und  multiple  Entwicklungs- 
störungen beschrieben  und  Neurogliome  genannt  worden  (Baumann- 
Ziegler).  Der  blastomatöse  Charakter  der  Gliome  ist  oft  recht  ver- 
deckt, da  diese  Geschwülste  ungemein  langsam  wachsen,  Jahre  und 
Jahrzehnte  dazu  brauchen,  da  sie  ferner  das  Hirn  nicht  überschreiten 
und  nicht  auf  die  Nachbarschaft  übergreifen  oder  überspringen  und 
endlich  keine  Metastasen  bilden.  Besonders  eigenartige  Befunde  sind 
runde  und  kanalförmige  Hohlräume,  die  mit  epithelähnlicher,  sogar 
ependymähnlicher  Zellschicht  ausgekleidet  sind.  Die  Zylinderzellen 
stehen  radiär  um  ein  Lumen,  gegen  das  sie  sich  in  einen  membran- 
ähnlichen Kontur  absetzen,  während  der  Kern  im  basalen  Abschnitt 
liegt.  Gegen  das  umgebende  Gewebe  sind  sie  nicht  scharf  begrenzt, 
sondern  fasern  sich  auf  und  verlieren  sich  zwischen  benachbarten 
Zellen.  Das  erinnert  auf  der  einen  Seite  an  Zentralkanäle,  auf  der 
anderen  an  abgesprengte  Epithelröhren,  wie  sie  auch  gelegentlich  in 
Mißbildungen  nachgewiesen  sind  (Ernst).  Diese  Epithelformationen 
können  so  hervortreten,  daß  sie  dem  ganzen  Tumor  einen  eigenen 
Charakter  aufprägen,  der  im  Namen  Neuroepitheliom  seinen  Ausdruck 
gefunden  hat.  Es  sind  solche  Geschwülste  des  Kleinhirns  bekannt, 
die  in  den  4.  Ventrikel  hineinragten,  an  ihrer  freien  Oberfläche  von 
Ependymepithel  überzogen  waren,  das  sich  in  zahlreichen  kanalförmigen 
Einsenkungen  in  den  Tumor  fortsetzte  (Muthmann  und  Sauerbeck). 
Auch  in  harten  Gliomen  der  Ventrikeloberfläche  triff"t  man  Epithel- 
schläuche, in  oberflächlichen,  sogar  im  Mark  sitzenden,  Ganglienzellen, 
was  für  eine  abnorme  Entwicklung  der  Rinde  spricht.  Man  hat  sie 
Neuroglioma  ganglionare  genannt. 

Aehnliche  Verhältnisse  zeigen  auch  die  Gliome  des  Rückenmarks. 
Man  triff't  dort  die  Gliastifte  in  axialer  Lage  mit  epithelialen  Kanälen 
oder  Säumen.  Die  nahen  Beziehungen  der  Gliastifte  und  Stäbe  zur 
Syringomyelie  sind  bekannt  und  namentlich  von  Hoffmann  und  von 
Schlesinger  erörtert  worden.  Entweder  gehen  die  Höhlen  von  vorn- 
herein aus  dem  Zentralkanal  hervor  und  haben  dann  auch  das  ihnen 
zukommende  Epithel,  oder  sie  entstehen  durch  Erweichung  und  Zerfall 
des  gliösen  Materials,  brechen  in  den  Zentralkanal  durch  und  erhalten 
von  ihm  einen  Epithelsaum  wie  durch  Ueberhäutung.    Es  ist  freilich 
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die  Ansicht  vertreten  worden,  daß  die  Neuroepithelrosetteu  und  Kanäle 
nicht  direkt  von  gleichen  Ascendenten  abzustammen  brauchten,  sondern 
in  Gliomen  aus  Gliazellen  gleichsam  wie  durch  einen  Rückschlag  auf 
die  ependymale  Vorstufe  der  Spongioblasten  und  Gliazellen  immer 
wieder  neu  entstehen  könnten.  Dafür  haben  wir  aber  weder  eine 
Analogie,  noch  kommt  ähnliches  bei  entzündlichen  Gliosen  vor.  Die 
Annahme  ist  nicht  sehr  wahrscheinlich,  dagegen  hat  die  Ansicht  vieles 
für  sich,  daß  Teile  des  Höhlenepithels  bei  der  Bildung  der  Glia  aus 
dem  Verband  getrennt  werden  und  nun  in  Höhlen  einwachsen  oder 
in  die  Gehirnsubstanz  verlagert  werden.  Die  epithelialen  Hohlräume 
brauchen  dabei  nicht  Ausstülpungen  des  Ependyms  der  Ventrikel  oder 
des  Zentralkanals  zu  sein ,  sondern  das  abgesprengte  gliabildende 
Epithel  kann  in  einem  Teil  der  Zellen  den  epithelialen  Charakter  be- 
wahren, z.  B.  an  der  Innenfläche  von  Zerfallshöhlen,  oder  sich  wie 
Drüsenepithel  radiär  zusammenordnen.  So  zahlreiche  Epithelkanäle 
und  Rosetten,  wie  man  sie  gelegentlich  in  Tumoren  fand,  können  ja 
gar  nicht  alle  vom  Ventrikelepithel  abgeschnürt  sein. 

Für  die  embryonale  Genese  spricht  auch  das  Vorkommen  der 
Gliome  bei  Kindern.  Ferner  kennt  man  mehrfache  Gliome  des  Rücken- 
marks bei  Spaltbildung  (Schüle),  ein  Gliom  des  Nasenrückens  bei 
einer  Art  Encephalocele  (M.  Schmidt).  In  diesen  Zusammenhang 
gehört  auch  die  Betrachtung  über  Mißbildung  und  Neubildung  bei 
der  Kleinhirnmißbildung  (Ernst).  Für  die  embryonale  Entstehung 
der  Augengliome  sind  die  Neuroepithelrosetteu  (in  11  von  32  Fällen 
von  Wintersteiner  gefunden),  das  fast  ausschließliche  Auftreten  bei 
Kindern,  sogar  schon  bei  der  Geburt,  das  häufige  Vorkommen  auf 
beiden  Augen  und  bei  Geschwistern  in  die  Wagschale  gelegt  worden. 
Die  Entstehung  wird  in  die  erste  Anlage  der  Retina  verlegt  werden 
müssen,  durch  Verlagerung  wenig  differenzierter  Zellformen,  die  unreif 
bleiben  oder  zu  Spinnenzellen  reifen  oder  in  epithelialer  Weise  sich 
rosettenartig  ordnen  (Ribbert). 

Es  soll  hier  noch  über  einige  Fälle  berichtet  werden,  die  in  be- 
sonders anschaulicher  Weise  den  Zusammenhang  von  Miß-  und  Neu- 
bildung beleuchten. 

AsKANAZY  beobachtete  einen  höchst  eigenartigen,  bisher  auch  einzigen  Fall  von 
Schädelhernie  mit  disseminierten  Gliomen  in  der  Lunge.  Es  war  ein  kleines  Hirn- 
rudiment vorhanden  ohne  Hemisphären,  ohne  Vierhügel,  ohne  Stammganglien,  ohne 
Ventrikel,  ohne  Hirnschenkel.  Von  einem  Hirnbruch  an  der  Stirn  oberhalb  der 
Nasenwurzel  führt  ein  Trichter  ins  SchädeUnnere,  daneben  noch  eine  Spalte.  Es  be- 
stand hoher  Grad  von  Mikrocephahe,  namentlich  unter  Verkümmerung  des  Scheitel- 
beins. Schädelumfang  21,2  cm  (^/^  der  Norm  =  33 — 34  cm  beim  Neugeborenen), 
fronto-occipitaler  Durchmesser  7,5  (Norm  18  cm),  mento-occipitaler  16  (Norm  26  cm), 
Breite  des  Schädels  7,5  cm  am  Hinterhaupt,  6,5  cm  am  Scheitelbein.  Kapazität  des 
Schädels  verringert.  Scheitelbeingegend  konkav  sattelförmig  statt  gewölbt.  Die  hin- 
teren Schädelgruben  fehlen,  die  I5asis  ist  durch  den  Clivus  als  die  Fortsetzung  des 
Wirbelkanals  vertreten,  der  Türkensattel  birgt  eine  Hypophyse,  6. — 12.  Hirnnerven 
sind  unversehrt,  der  Trigeminus  kann  sogar  bis  in  seme  3  Aeste  verfolgt  werden. 
Keilbeinflügel  fehlen  und  mittlere  Schädelgruben  sind  klem.  Schädelhöhle  faßt  etwa 
25  ccm  Wasser  (normal  400  ccm).  Vorhanden  sind  Rückenmark,  Med.  oblong,  mit 
Oüven,  mangelhafte  Pyramiden,  Kleinhirn  als  zeltartige  Platte  über  der  Rautengrube, 
eine  flache  Brücke.  Die  Hernie  birgt  kompakte  Massen  und  Hohlräume  unter  einem 
Epithelüberzug,  der  durch  sekundäre  Epidermisierung  entstanden  sein  mag.  In  den 
Massen  liegen  Bindegewebe  und  Nervengewebe,  Adergeflechte  und  Gefäße,  ghöse 
Substanz  wirr  durcheinander.  Die  Meningen  beherbergen  abgetrennte  Hirninselchen. 
Am  Kleinhirnrest  ist  die  äußere  Körnerschicht  und  eine  Molekularschicht  ohne  radiäre 
Streifung  zu  erkennen. 
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Das  ganz  Besondere  des  Falles  sind  nun  aber  ungefähr  50  markig  weiße  Knöt- 
chen in  der  Lunge,  aus  Gliasubstanz  mit  schlanken  Kapillaren,  ohne  Markfasern. 
Durch  exjjansives  Wachstum  platten  sie  die  Alveolen  ab  oder  treiben  Ausläufer  hinein. 
Ihr  feiner  Faserfilz  \yird  nach  .VÄJsr  Giesüns  Färbung  gelb.  Zellen  sehen  Ganglien- 
zellen etwas  ähnlich,  nur  ohne  NissLsche  Schollen.  Von  epithelialen  Röhrchen,  die 
eingelagert  sind,  wird  oifen  gelassen,  ob  sie  Ependyni  vorstellen  oder  übrig  gebUebene 
Bronchialästchen.  Sie  haben  ein  einschichtiges  Flimmerepithel.  Gliazüge  begleiten  die 
Aeste  der  Lungenarterie  und  füllen  Lymphbahnen  wie  beim  Lymphgefäßkrebs,  gliöse 
Substanz  füllt  sogar  die  Eandsinus  der  Lymjohdrüsen.  Indessen  ist  überall  der  blasto- 
matöse  Charakter  wenig  ausgesprochen,  diese  Gliabildungen  sind  zellärmer  als  Gliome. 
Da  nun  weder  im  Gehirn  und  Rückenmark  noch  im  Auge  eine  primäre  Geschwulst 
zu  finden  war,  so  müssen  die  mehrfachen  Lungen  geschwülstchen  als  primäre  an- 
gesprochen werden.  Die  Vermutung,  die  am  meisten  Wahrscheinlichkeit  für  sich 
hat,  führt  die  Lungengliome  auf  einen  intrauterinen  hämatogeuen  Import  in  die 
Lunge  zurück,  und  zwar  aus  den  gefäßreichen  Meningen,  die  schon  dislozierte  Gha- 
mselchen  beherbergten.  „Das  Kind  trägt  einen  großen  Teil  seines  Gehirns  als  Gliome 
in  seinen  Lungen."  Sie  machen  den  Eindruck  metastatischer  Tumoren  aus  einer 
nicht  blastomatösen  Quelle.  Es  hätten  hier  in  der  Tat  versprengte  embryonale  Keime 
zugrunde  gelegen.  Da  alle  Gliome  ungefähr  gleich  groß  waren,  werden  sie  auch 
gleich  alt  sein  und  einer  multiplen  Aussaat  von  Keimen  entstammen.  Askanazy 
setzt  diesem  Vorkommnis  jene  primären  Chorionepitheliome  außerhalb  der  Anheftungs- 
steUe  des  Eies  in  Uterus  oder  Tube  an  die  Seite,  wo  man  auch  zur  Annahme  ver- 
schleppten embryonalen  Gewebes  gezwungen  mrd.  Auch  die  Schilddrüsentumoren 
in  Lungen  und  Knochen  haben  gemeinsame  Merkmale  und  endlich  alle  Metastasen 
gutartiger  Geschwülste,  wie  Ovarialkystome,  Enchondrome,  Myome,  Angiome,  Hyper- 
nephrome. 

Saxer  beschrieb  ein  zum  größten  Teil  aus  Derivaten  der  MeduUarplatte  be- 
stehendes Teratom  des  3.  Ventrikels  eines  7-Avöchigen  Kindes  ($).  Der  mannsfaust- 
große Knollen  hing  mit  Adergeflechten  zusammen,  drängte  die  Thalami  und  Sept. 
pelluc.  auseinander,  den  Balken  und  Fornix  nach  oben,  ragte  durch  den  Quersehlitz 
des  Gehirns  und  lagerte  sich  auf  die  Oberfläche  des  Kleinhirns.  Er  maß  8:10:12  cm. 
Seine  Hauptmasse  ('Vj)  bestand  aus  fötaler  Gehirnsubstanz  in  verschiedenen  Reife- 
graden. Runde  und  spaltförmige  Epithelräume  erinnern  an  Medullarrohr,  auch  in 
Ansehung  der  Mitosen.  Bei  fehlendem  zentralen  Lumen  gleichen  sie  den  Neuro- 
epithelmassen,  andere  Bilder  ähneln  sekundären  Augenblasen.  Man  trifft  Kombi- 
nationen von  Neuroei^ithel  und  Adergeflechten.  Das  Pigmentepithel  der  Retina  wird 
nachgeahmt.  Ganglienzellen  haben  die  Form  der  Pyramiden  des  Großhirns.  W eigerts 
Markscheidenfärbung  bleibt  ohne  Ergebnis,  geschwärzte  Körnchen  in  Zellen  aus- 
genommen. Und  diese  unscharf  begrenzten  Gebilde  werden  von  Bindegewebe,  Muskel, 
Knorpel,  Knochen  durchzogen,  so  daß  man  quergestreifte  Muskelfasern  in  der  Gehirn- 
masse antreffen  kann.  Daneben  sind  Cysten  von  epidermoidem  Charakter,  mit  ver- 
horntem und  abgestoßenem  Epithel,  andere  mit  Zylinder-,  Becher-,  Wimperzellen, 
Drüsen,  wie  Milch-  und  Schweißdrüsen,  vorhanden.  Das  Bindegewebe  ist  teils  myxo- 
matös,  teils  zellreich.  Weitere  Funde  sind  Knochenbälkchen  mit  Osteoklasten,  Knochen- 
markriesenzellen,  blasige  Zellen,  wie  Chordaelemente,  Nerven,  Vorstufen  der  Erythro- 
cyten.  So  setzt  sich  der  Tumor,  der  extrauterin  fast  wie  ein  maligner  rasch  gewachsen 
sein  muß,  aus  epidermoiden  Auteilen  des  Ektoderra,  Mesoderm  und  Abkömmlingen 
der  MeduUarplatte  zusammen,  und  zwar  setzen  sich  die  letzteren  aus  embryonalen 
Anlagen  des  Medullarrohrs,  der  Hirnblasen  und  ausgebildeter  Hirnsubstanz  zusammen. 
Epitheliale  Elemente  des  mittleren  und  inneren  Keimblattes  sind  nicht  vertreten. 
Saxer  verwirft  die  Annahme  einer  Inclusio  fetalis  (bigerminal)  als  unwahrscheinlich 
und  neigt  der  fötalen  Implantation  von  Teilen  des  äußeren  und  mittleren  Keimblattes 
in  die  Tiefe  des  Medullarrohrs  mit  späterer  Ueberlagerung  durch  die  Großhirnhemi- 
sj)hären  zu. 

Pick  hat  eine  Teratombildung  im  Rückenmark  gesehen,  ein  merkwürdigerweise 
sehr  seltenes  Ereignis ').  Bei  einem  36  cm  langen  Acranius  ist  im  Eilum  terminale 
der  Zentralkanal  erweitert,  dreieckig,  oben  mehr  quer  rechteckig  erweitert.  (Fig.  148.) 
Die  Wand  des  Zentralkanals  ist  unterbrochen,  vom  Hinterstrang  ragt  eine  kernhaltige 
Masse  in  den  Zentralkanal  hinem.  Durch  eine  Wucherung  epithehaler  Zellen  wird 
ein  zweiter  Zentralkanal  gebildet.  Höher  oben  ist  der  Zentralkanal  weit  und  rund, 
liegt  exzentrisch  und  enthält  rote  Blutkörper  und  homogene  Substanz  aus  Zellen 
zusammengebacken.  Im  ventralen  Teil  der  Hinterstränge  liegen  große  Zellen  und 
einige  Lanugohaare.    Höher  oben  verschwindet  die  dorsale  Wand  des  Rückenmarks 


1)  Man  vergl.  Muscatello,  Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  XL VII;  Gerlach,  D. 
Zeitschr.  f.  Nhlkd.,  Bd.  V. 
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ganz  und  der  Zentralkanal  ist  mit  epidermoiden  Zellen  und  Schichtungskugeln  aus- 
gefüllt. Nach  oben  nimmt  der  Eückenmarkquerschnitt  zu,  ependymale  Zellen  häufen 
sich  und  bilden  accessorische  Zentralkanäle.  Die  dorsalen  Nester  epithelialer  Zellen 
reichen  bis  ins  mittlere  Brustmark  hinauf.  Epidermoidale  Gebilde  im  erweiterten 
Zentralkanal  werden  auf  eingeschlossene  ^Vandzellen  der  Medullarrinne,  solche  im 
Hinterstrang  auf  Invagination  des  Ektoderms  bezogen,  ähnlich  den  Lntrakraniellen 
Derraoidcysten.  Man  kann  gelegentlich  (Mitrophänow,  Fischel)  Unregelmäßig- 
keiten und  Einschlüsse  des  Ektoderms  beim  Verschluß  der  Medullarrinne  tatsächlich 
beobachten.    (Fig.  149.) 

Kombinationen  von  Hirn-  und  Eückenmarksbrüchen  mit  Geschwülsten  sind  oft 
verzeichnet  worden.  Lipome,  die  bis  auf  die  Dura  reichen  (Athol  Johnson),  Lipome 
der  Eückenmarkshäute  (de  Euyter),  Angiome  oder  angioniatöse  Umwandlungen  des 
Bindegewebes  der  Sackwand,  Cavernome,  Lymphangiome  von  kavernösem  oder  atyi^i- 
schem  Bau,  Fibrome  oder  fibröse  Umwandlungen  der  Meningocelensäcke,  Fibromyo- 
lipome  (v.  EECKLiXGHAUSEiSr,  GowERS,  HiLDEBRAND),  auch  Geschwülste  neben 


b 

Fig.  148.  Fig.  149. 


Fig.  148.  Teratom  im  menschlichen  Eückenmark  (nach  A.  Pick).  Zentralkanal 
rund,  erweitert,  exzentrisch.  Darin  eine  aus  Zellen  zusammengebackene  Masse  mit 
Kernresten,  In  den  Hintersträngen  große  Zellen  mit  Schrumpfung  und  Vakuolen, 
dazwischen  Lanugohärchen.  Die  epidermoidalen  Zellen  dringen  in  höheren  Ebenen 
in  den  Zentralkanal  vor  und  bilden  Schichtungskugeln. 

Fig.  149.  a  Asymmetrie  im  Schlüsse  des  MeduUarrohrs  (nach  A.  Pick  und 
A.  Fischel).  Entenembryo,  b  Freie  Zellknospe  im  Zentralkanal  des  Entenembryos 
(nach  A.  Pick  und  A.  Fischel). 

zurückgebüdeten  Myelomeningocelen.  Sie  wurden  fast  übereinstimmend  auf  Trans- 
position von  Gewebskeimen  in  früher  embryonaler  Zeit  durch  ehie  Lücke  in  der 
Umhüllung  des  Eückenmarks  ins  Innere  des  Eückgrats  zurückgeführt.  Aber  auch 
eigentliche  Teratome  mit  Spina  bifida  und  spezifisch  nervösem  Gewebe  wie  ein  Ghom 
der  Dura  kommen  vor,  z.  B.  Hydrencephalocele  innerhalb  eines  großen  Glioms  der 
Dura  mater,  wobei  also  Neuroglla  abgeschnürt  imd  in  die  Häute  verlagert  worden 
sein  muß.  Allerdings  kann  ein  Tumor  auch  durch  Schlingenbildung  des  Eücken- 
marks und  Verklebung  der  Schhngen  bei  Meningocele  bloß  vorgetäuscht  sein  und 
ältere  Fälle,  bei  denen  ohne  genaue  histologische  Untersuchung  nur  Anschwellungen 
erwähnt  werden,  sind  heilte  nicht  mehr  klar  zu  deuten,  also  auch  nicht  niehi-  zu 
verwerten.    Auf  kongenitale  Störungen  bei  Bildung  und  Schluß  des  MeduUarrohrs 
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wird  hl  Zukunft  gerade  mit  Eücksicht  auf  den  Zusammenhang  der  Entwicklung  von 
Geschwülsten  mit  Sj^altbildiuigen  an  Rückgrat  und  Schädel  ein  besonderes  Augen- 
merk zu  richten  sein. 

Zum  Schluß  sei  auf  Gedanken  hingewiesen,  die  0.  Ranke  sich 
über  die  Beziehungen  von  Differenzierungsstörungen  und  Tumor- 
biklungen  im  Zentralnervensystem  gemacht  hat.  Bei  gestörter  Ent- 
wicklung können  aus  indifferenten  Elementen  nur  Neuro gliazeUen 
oder  nur  Nervenzellen  werden,  oder  der  indifferente  Charakter  kann 
beibehalten  werden  und  die  Nachkommen  der  Zellen  differenzieren 
sich  überhaupt  nicht  weiter.  Man  kann  die  ersten  beiden  Möglichkeiten 
als  abnorme  einheitliche  Differenzierung,  die  dritte  als 
extreme  Minder differenzierung  bezeichnen.  Wenn  die  Diffe- 
renzierung über  den  cellulären  Zustand  hinausgeht,  wie  es  für  die  Cajal- 
schen  Zellen  wahrscheinlich  ist,  so  könnten  Elemente  von  ursprüng- 
licher zelliger  Potenz  einen  Zustand  von  Ultradifferenzierung 
erreichen  und  etwa  Nervengrau  bilden.  Auch  ist  denkbar,  daß  Spongio- 
und  Neuroblasten  die  ihnen  zukommende  Spezifität  nicht  erreichen. 
Bei  der  tuberösen  Sklerose  fand  Ranke  diffus  im  tuberösen  Rinden- 
teile verbreitete  oder  zu  Heterotopien  vereinigte  Gebilde,  gliöse  und 
nervöse  Elemente  wie  zu  Gliomen  vereinigt,  auch  neurofibrillenhaltige 
Elemente,  dabei  ÜAjALsche  Zellen  und  Neuroblastenformen.  Er  ist 
geneigt,  die  Mannigfaltigkeit  der  Zellformen  auf  eine  Differenzierungs- 
störung zu  beziehen.  Daß  das  Proliferationsvermögen  des  Keim- 
m'aterials  auf  Kosten  seines  Differenzierungsvermögens  gesteigert  sein 
könne,  ist  bekanntlich  ein  Gedanke,  der  durch  die  ganze  neuere  Ge- 
schwulstlehre geht,  ohne  daß  es  möglich  wäre,  seinen  Ursprung  an- 
zugeben. Man  könnte  auch  von  einer  Bilanzstörung  im  Haushalt  der 
Zelle  zugunsten  der  formativen  und  nutritiven,  zuungunsten  der 
funktionellen  Tätigkeit  derselben  sprechen.  Mit  dem  Keimmaterial 
haben  die  Geschwulstzellen  das  gemeinsam,  daß  ihrer  starken  Prolife- 
rationstendenz  eine  geringe  Spezifität  gegenübersteht.  Mit  der  Proli- 
feration steigert  sich  auch  die  Aehnlichkeit  mit  Geschwulstzellen. 
Manches  erinnert  hier  auch  an  die  Anaplasie  v.  Hansemanns.  Bei 
juveniler  Paralyse  fand  Ranke  zwei  kleine,  zell-  und  mitosenreiche 
Tumoren  in  der  Molekularschicht  des  Kleinhirns,  die  er  geneigt  ist» 
aus  Resten  der  superfiziellen  Körnerschicht  abzuleiten. 

Anhang. 

Im  Anhang  sei  hier  noch  über  einige  Fälle  berichtet,  die  eigen- 
tümliche Schlaglichter  auf  die  Beziehungen  zwischen  Mißbildung  und 
Neubildung  werfen : 

Grahl  untersuchte  ein  neugeborenes  Kind  mit  ausgebreitetem 
Naevus  pigmentosus  (sogenannter  Schwimmhosennaevus),  zahl- 
reichen linsen-  bis  markstückgroßen  Neben  flecken  der  Haut,^ 
symmetrischen  Pigmentflecken  der  Thalami,  der  hinteren  Vier- 
hügel, medial  symmetrischen  Flecken  am  Boden  der  Rauten  grübe 
und  ausgedehnten  Flecken  im  Kleinhirn.  Die  Chorioidea  war  wenig 
pigmentiert.  Die  Riesennaevi  hatten  weder  zu  Nerven  noch  zum 
Rückenmark  Beziehungen.  Die  starke  Anhäufung  der  Naevuszellen 
gemahnte  an  Sarkom.  Im  Naevusgebiet  waren  Schweiß-,  Talgdrüsen» 
Haare  nur  kümmerlich  vertreten.  Das  Gehirnpigment  stimmte  mit  dem 
Hautpigment  überein,  auch  in  der  Ablehnung  der  Eisenreaktion.  Die 
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Hauptmasse  des  Pigments  enthielt  die  Körnerschicht,  zumal  auf  der 
Höhe  der  Windungen,  an  den  gipfelnden  Teilen  des  Arbor  vitae,  wo 
sich  zwischen  Körnerschicht  und  PuRKiNJEschen  Zellen  Pigmentzellen 
häuften.  Besonders  fielen  daneben  drüsenähnliche  Gebilde  in 
Einde  und  Mark,  besonders  in  der  Molekularschicht  auf,  die  wie 
ein  Kapillarnetz  angeordnet,  öfter  in  der  Achse  auch  Kapillaren  ent- 
hielten, als  wären  es  peritheliale  Gebilde  Andererseits  glichen  die 
Elemente  den  Ependymzellen  und  Neuroepithelrosetten  oder  abge- 
schnürten Zentralkanälen.  Auch  ähnelten  sie  den  Naevusnestern  der 
Haut,  größere  umklammerten  in  Gestalt  von  Chromatophoren  mit 
feinen  Ausläufern  die  Gefäße.  Auch  die  Brücke  enthielt  ein  Netzwerk 
pigmentierter  Zellenstränge,  den  Kapillaren  entlang,  ähnlich  den 
drüsen-  und  rosettenartigen  Gebilden  des  Kleinhirns.  Sie  bildeten 
geschlossene  Röhren  um  Kapillaren  und  alle  Uebergänge  zu  pigmen- 
tierten Zellmänteln,  womit  eine  Aenderung  der  Zellen  in  Gestalt  und 
Größe  einherging  bis  zu  perivaskulären  spindelförmigen  Chromato- 
phoren mit  Ausläufern.  Man  mochte  an  die  Vorliebe  der  Metastasen 
des  Melanosarkoms  für  das  Gehirn  denken,  aber  hier  fehlte  ganz  der 
blastomatöse  Trieb  mit  Knotenbildung  und  Verdrängung  der  Nachbar- 
schaft. Es  fehlten  alle  Zeugnisse  für  Verschleppung  auf  dem  Blut- 
wege, wie  Pigmentzellen  in  anderen  Organen,  Pigment  in  Milz,  Endo- 
thel der  Gefäße,  Leukocyten.  So  wurde  man  zur  Annahme  gedrängt, 
die  Pigmentzellen  seien  selbständig  von  Anfang  an  im  Zentralnerven- 
system entstanden,  als  heterogene  Bildungen,  ähnlich  den  Chromato- 
phoren des  Auges.  Schwieriger  war  die  Deutung  der  scheinbar 
perithelialen  Zellen.  Stammten  sie  vom  Gefäßbindegewebe  und  nahmen 
Pigment  auf,  wie  es  in  Meningen  älterer  Personen  geschieht,  oder 
waren  sie  Abkömmlinge  des  Neuroepithels,  wofür  ihre  den  Glia- 
zellen  verwandten  Beziehungen  zu  Gefäßen  sprachen,  oder  waren  sie 
ursprünglich  für  die  Epidermis  bestimmt  und  irrtümlich  in  die  Medullar- 
rinne  verschlagen?  Wir  werden  heute  auch  an  0.  Rankes  vaskuläre 
Keimbezirke  denken  müssen,  deren  Bedeutung  für  Neubildungen  zur 
G-enüge  beleuchtet  wurde. 

Abricossoff  beschrieb  multiple  Rhabdomyome  des  Her- 
zens mit  gleichzeitiger  herdförmiger  kongenitaler  Sklerose 
des  Gehirns,  eine  Verknüpfung,  die  bisher  unter  10  Fällen  von 
Rhabdomyomen  6mal  beobachtet  wurde  (v.  Recklinghausen,  Cesa- 
ris-Demel,  Bonome,  Ponfick  [2mal]  und  Kaufmann).  Beide  Zu- 
stände, die  sich  in  diesen  Befunden  verknüpfen,  beruhen  auf  fehlerhafter 
Anlage,  im  einen  Falle  auf  verschobenen  oder  ausgeschalteten  Myo- 
blasten, im  anderen  auf  verirrten  Neuroblasten  und  Spongioblasten, 
nur  mit  dem  Unterschied,  daß  die  Myoblasten  durch  Neubildung  Knoten 
bilden,  während  es  im  Gehirn  bloß  zur  atypischen  und  unregelmäßigen 
Lage  embryonaler  Zellen  und  zu  Sklerose  der  Neuroglia  ohne  eigent- 
lich blastomatösen  Charakter  kommt.  Nur  im  Seitenventrikel  bildet 
sich  unter  Vermehrung  der  Zellen  eine  Art  Geschwulst  aus.  In  der 
Literatur  sind  Fälle  verzeichnet,  wo  außer  Hirn  und  Herz  auch  die 
Nieren  durch  Knoten  aus  embryonalem  Nierengewebe  beteiligt  sind 


1)  Vergl.  hierzu  Eankes  perivaskuläre  Keimzentren. 

2)  Z.  B.  bei  Jäcobaeus,  Pellizi,  Ugolotti.  siehe  bei  Perusini,  Monatsschr. 
f.  Psych,  und  Neurol.,  Bd.  XVII,  1905,  und  bei  Geitlin,  Arbeiten  aus  dem  pathol. 
Institut  Helsingfors,  Bd.  I,  bei  beiden  auch  Literatur  über  die  kongenitale  tuberöse 
Sklerose. 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2. 
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Der  Zusammenhang  ist  schwer  zu  begreifen  bei  so  verschiedenen 
Organen,  die  auch  verschiedenen  Keimblättern  entstammen,  und  die 
Annahme,  daß  auf  bestimmter  Stufe  des  Embryonallebens  die  beiden 
wichtigsten  und  kompliziertesten  Gebilde  gleichzeitig  von  einer  Störung 
betroffen  werden,  wird  kaum  befriedigen. 

Bei  der  Wichtigkeit  des  Gegenstandes  für  unseren  Stoff  seien 
hier  noch  einige  Bemerkungen  über  die  kongenitale  tuberöse 
Sklerose  eingefügt:  Beim  Befühlen  der  Hirnoberfläche  lassen  sich 
Verhärtungsherde  von  Knorpelhärte  in  beiden  Hemisphären  feststellen. 
Sie  nehmen  die  ganze  Breite  der  Windungen  ein,  unterscheiden  sich 
von  der  Umgebung  weder  durch  Farbe  noch  sonstiges  Aussehen,  neigen 
zur  Symmetrie.  In  den  Herden  verwischt  sich  die  Grenze  zwischen  grauer 
und  weißer  Substanz  oder  die  Rinde  erscheint  dicker  und  geschichtet. 
20 — 60  1^1  große  atypische  Zellen  mit  großen  Kernen  und  Nucleoli, 
aber  ohne  NissLsche  Granula  und  ohne  Neurofibrillen,  fallen  auf. 
Die  einen  besitzen  lange  Fortsätze  wie  unipolare  Nervenzellen,  haben 
Pyramidenform  und  pericelluläre  Räume,  doch  ist  im  Fortsatz  weder 
Achsenzylinder  noch  Markhülle  zu  erkennen.    Die  andern  haben  eine 
Menge  kleiner  Fortsätze,  die  in  die  Glia  übergehen,  daher  als  Riesen- 
astrocyten  erscheinen.    Ganz  riesige  Zellen  von  80— 100/<  und  sogar 
darüber,  besitzen  1 — 2  oder  mehr  Kerne,  an  denen  aber  Zeichen  der 
Entartung  wahrzunehmen  sind.  Die  Herde  gehen  ohne  scharfe  Grenze 
in  das  normale  Gewebe  über.    Von  der  Oberfläche  nach  der  Tiefe 
folgen  sich  eine  Schicht  faseriger  oder  netzartiger  Glia,  dann  eine 
Schicht  großer  atypischer  Zellen  mit  Fortsätzen,  die  in  die  Glia  über- 
gehen ;  dann  eine  Schicht  der  normalen  Pyramidenzellen,  die  aber 
durch  große  atypische,  zwischenhinein  gestreute  Zellen  vom  Charakter 
der  Nervenzellen  (Riesenganglienzellen)  auseinander  geschoben  sind. 
Noch  tiefer  folgt  wieder  wuchernde  Glia.    Andere  Herde  sind  mehr 
diffus  oder  die  atypischen  Zellen  verlieren  sich  ins  Mark  hinein  und 
verlaufen  in  der  Richtung  der  Fasern,  oder  besetzen  gruppenweise 
die  Gefäße.    Es  handelt  sich  also  im  wesentlichen  um  eine  Wuche- 
rung der  Glia  und  Einlagerung  großer  atypischer  Zellen,  wovon  die 
einen  den  Nervenzellen,  andere  den  Gliazellen  gleichen  und  die  dritten 
ein  unbestimmtes  Gepräge  haben.    Das  Aussehen  erinnert  stark  an 
Bilder  des  Neuroglioma  ganglionare  oder  Glioma  ganglio- 
cellulare  (z.  B.  in  Zieglers  Lehrbuch).   Der  Zustand  steht  einer- 
seits den  Neubildungen  nahe,  andererseits  auf  dem  Boden  kongenitaler 
Störung,  Mißbildung,  Verlagerung,  Heterotopie.  Als  man  anfing,  unter 
Neuroglioma  ganglionare  hauptsächlich  die  Geschwülste  des  Sympathi- 
eus  zu  verstehen,  wählte  man  für  die  Veränderung  des  Gehirns  die 
Bezeichnung    „multiple  kongenitale  Gliomatose"   und  seit 
Geitlin  „tuberöse  Sklerose  des  Gehirns".    Früher  waren 
auch  die  Namen  „kongenitale  multiple  Herdsklerose,  mul- 
tiple tuberöse  Sklerose  der  Hirnrinde,  hypertrophische 
multiple  Sklerose"  im  Gebrauch  (Bourneville,  Bonome,  Scar- 
patetti,  Pellizi,  Perusini  u.  a.).    Zuerst  hat  wohl  1880  Bourne- 
ville den  Zustand  unter  dem  Namen:  Sclerose  tuberöse  des  circon- 
volutions  cerebrales  beschrieben. 

Der  Zustand  wird  vom  Kindesalter  bis  ins  25.  Lebensjahr  ge- 
funden. Während  in  der  Jugend  und  bei  Neugeborenen  die  großen 
atypischen  Zellen  gegenüber  der  Gliawucherung  überwiegen  (Fälle  von 
sogenannter  Neuroglioma  ganglionare  und  Glioma  gangliocellulare)^ 
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kennzeichnen  die  Wucherungen  der  Glia  das  reifere  Alter  (Fälle  von 
tuberöser  Sklerose).  Möglicherweise  verschwinden  die  großen  Zellen 
allmählich,  was  sich  schon  durch  Entartungen  ihrer  Kerne  früh  anzeigt. 
Nach  dieser  Auffassung  läge  dem  Neuroglioma  gangliocellulare,  der 
kongenitalen  Gliomatose  und  der  herdförmigen  tuberösen  Gehirn- 
skierose ein  und  derselbe  Vorgang  zugrunde.  Die  großen  Zellen 
werden  aufgefaßt  als  embryonale  Elemente,  als  ungenügend  differen- 
zierte und  abnorm  entwickelte  Zellen  des  Neuralepithels,  die  sowohl 
Neuroblasten  als  Spongioblasten  erzeugen,  aber  auch  ihren  indifferenten 
Typus  bewahren  können  und  dann  vielleicht  gerade  wegen  ihrer 
schwachen  Ausreifung  um  so  stärker  vegetativ  wuchern  und  wachsen, 
Riesendimensionen  annehmen  und  knotige  Anhäufungen  bilden,  also 
sich  blastomatös  gebärden.  Ihre  Lokalisation  in  Rinde  und  Ventrikel 
kann  dem  Keimmaterial  für  Rinde  oder  Stammganglien  entsprechen. 
Der  Prozeß  ist  der  Heterotopie  verwandt,  nur  kommt  zur  Hetero- 
topie  eine  Heteroplasie  mit  ungenügender  Differenzierung  und 
atypischer  Entwicklung  hinzu. 

Wichtige  Befunde  im  Gebiet  des  Hirnanhangs  verdanken  wir 
Erdheim  und  Haberfeld.  Eine  Ektopie  der  Hypophyse  ist  mehr- 
fach gefunden.  Statt  im  Türkensattel  liegt  sie  im  Knochenkanal,  der 
vom  Rachendach  nach  der  Sella  zieht.  Eine  Rachendachhypophyse 
findet  sich  aber  neben  der  intakten  in  der  Sella  liegenden  Hypophyse 
regelmäßig  in  Form  eines  Stranges  beim  Neugeborenen,  mit  freiem 
Auge  sichtbar.  Aehnlich  wie  die  Schilddrüse  bei  ihrem  Abstiege  im 
Bereich  des  Ductus  thyreo-glossus  Gewebespuren  liegen  läßt,  so  hinter- 
läßt auch  der  Vorderlappen  der  Hypophyse  beim  Aufstieg  vom  Rachen- 
dach nach  der  Sella  Reste  seines  Gewebes  als  Marksteine.  In  seltenen 
Fällen  deutet  ein  Canalis  craniopharyngeus  als  ein  Knochenkanal  den 
Weg  der  Hypophyse  während  ihrer  Entwicklung  an.  Resten  des 
Hypophysenganges  begegnet  man  in  der  Hypophyse  selbst  in  Gestalt 
von  Plattenepithelhaufen,  woraus  „Hypophysenganggeschwülste",  vor 
allem  Plattenzellencarcinome,  entstehen  können.  Aber  auch  da,  wo 
der  Hypophysengang  aus  der  Mundbucht  entspringt,  findet  Erdheim 
einen  Zellstrang  (Rachendachhypophyse),  nach  Harujiro  Harai  die 
Hypophysis  accessoria  pharyngea  genannt,  aber  weil  konstant  vorhanden 
wohl  besser  Hypophysis  pharyngea  geheißen.  Die  Rachendachhypophyse 
ist  so  wenig  akzessorisch,  daß  sie,  statt  im  postfötalen  Leben  zurück- 
zugehen, sogar  bis  ins  höchste  Alter  persistiert  und  eine  regelmäßige 
Nebenhypophyse  darstellt,  die  in  der  Art  des  Canalis  craniopharyngeus 
schräg  verläuft.  Sie  wächst  sogar  noch  bis  ins, reife  Alter,  um  sich 
dann  auf  gleicher  Höhe  zu  halten.  Zugleich  entwickelt  sie  aus  solidem 
Bau  beim  Fötus  ein  alveoläres  Gefüge  beim  Kind  und  Erwachsenen 
und  führt  bei  älteren  Leuten  Kolloid  in  den  Alveolen.  Aus  undiffe- 
renzierten Zellen  reifen  chromophobe  und  chromophile  (eosino-  und 
cyanophile)  Zellen  heran,  was  nach  Analogie  mit  der  Hypophyse  eine 
sekretorische  Tätigkeit  ausdrückt.  Also  haben  wir  in  der  Rachendach- 
hypophyse auch  eine  Drüse  mit  innerer  Sekretion  anzuerkennen.  Ein 
durchgängiger  Canalis  craniopharyngeus  fand  sich  einmal  bei  einem 
Auencephalus ,  öfter  Hypophysenreste  im  Kanal  und  oberhalb  der 
Rachendachhypophyse,  und  überhaupt  auf  dem  ganzen  Weg  des 
ehemaligen  Ascensus  der  Hypophysenanlage.  Für  einen  Zusammen- 
hang derselben  mit  Geschwülsten  ähnlich  wie  bei  Schilddrüse  und 
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Ductus  thyreoglossus  spricht  eine  Mitteilung  Erdheims  über  einen 
Hypophysentumor  von  ungewöhnlichem  Sitz. 

Bei  einem  Fall  von  Akromegalie  mit  Prognathie,  dicker  Nase, 
tatzenförmigen  Händen  und  Füßen  und  scheinbar  ohne  Hypophysen- 
tumor fand  Erdheim  doch  bei  näherer  Besichtigung  unterhalb  der 
Hypophyse,  im  Keilbein  verborgen,  einen  Hypophysentumor  mit 
eosinophilen  Zellen  und  adenocarcinomatösem  Bau.  Beim  Mangel 
jeglicher  Verdrängung  muß  er  sich  außerhalb  der  Hypophyse  und  der 
Sella  entwickelt  haben,  saß  früher  wohl  ganz  im  Keilbeinkörper  ver- 
steckt. Wäre  er  damals  zur  Untersuchung  gekommen,  so  würde  er 
als  ein  Fall  von  Akromegalie  ohne  Hypophysentumor  gegolten  haben. 
Daher  ist  in  künftigen  Fällen  von  Akromegalie  nicht  bloß  auf  die 
Hypophyse,  sondern  auf  Hypophysenkeime  in  der  Umgebung,  im  Keil- 
beinkörper zu  achten.  Zu  Plattenepitheltumoren  und  Mischgeschwülsten 
aus  Plattenepithel  und  hohlen  Drüsenschläuchen  gesellt  sich  also  eine 
adenomatöse  Geschwulst  aus  Resten  des  Hypophysenganges.  Die 
granulierten  Hypophysenzellen  machen  einen  Zusammenhang  mit  Akro- 
megalie wahrscheinlich. 

Endlich  seien  noch  extrakranielle  Gliome  erwähnt,  die 
einerseits  zu  Askanazys  Fall  von  Lungengliomen,  andererseits  zu 
M.  B.  Schmidts  Fall  Beziehungen  haben.  Zwar  bedürfen  die  Gliome 
der  Nebenniere  von  Lapointe  undLECENE  und  die  in  Hoden,  Ovarium, 
Niere  von  Senn  wohl  noch  der  Bestätigung.  Dagegen  hat  jüngst 
Süssenguth  ein  bohnengroßes  Gliom  über  der  Nasen- 
wurzel eines  11-tägigen  Knaben  gesehen,  ohne  daß  dabei  Spalten 
oder  Defekte  zu  bemerken  waren.  Die  Geschwulst  saß  in  der  Sub- 
cutis  und  war  leicht  zu  entfernen.  Die  gliöse  Natur  wurde  durch 
die  Form  der  Zellen,  die  Fasern,  durch  die  Färbungen  nach  van 
GiESON,  Mallory  und  Bendas  Modifikation  der  WEiGERTschen 
Methode  bewiesen.  Ganglienzellen  und  Nervenfasern  fehlten.  Aus- 
gesprochene Spinnenzellen  und  Astrocyten  waren  allerdings  nicht  da, 
doch  Riesenzellen  und  verfettete  Zellen.  Aehnliche  Fälle  hat  auch 
Tayson  Clark  beschrieben:  Beim  2-jährigen  Kind  mitten  auf  der 
Nase  eine  kirschgroße  Geschwulst,  die  als  Polyp  ins  linke  Nasenloch 
hing,  zuerst  für  eine  Meningocele  genommen,  dann  als  Gliom  erkannt 
wurde,  und  beim  10-wöchigen  Knaben  ein  submuköser  gliomatöser 
Polyp  am  Septum  der  linken  Nasenhöhle.  Es  ist  die  Frage,  ob  diese 
kongenitalen  Gliome  ohne  Wachstum  und  ohne  Metastasen  mehr  als 
Teratome  oder  als  verkümmerte  Encephalocelen  zu  gelten  haben. 
Während  M.  B.  Schmidt  der  letzteren  Ansicht  zuneigt,  stellt  sich 
Süssenguth  vor,  daß  die  Stelle  des  Foramen  coecum  der  Hirn- 
substanz eine  Ausstülpung  gestatte  und  daß  die  Verkümmerung  des 
Riechlappens  zum  Nervus  olfactorius  einen  Anlaß  zur  Verlagerung 
und  Ausschaltung  von  Hirngewebe  biete. 

Wenn  einerseits  sichere  Beziehungen  zwischen  Entwicklungs- 
störungen und  Gliomen,  andererseits  zwischen  Gliomen,  Gliosen  und 
Syringom yelie  bestehen,  so  fiele  auch  diese  wenigstens  mit  einem 
Teil  in  das  JSereich  der  Mißbildungen.  Freilich  entstehen  die  Röhren 
der  Syringomyelie  sicher  nicht  einheitlich.  Der  Mannigfaltigkeit  sucht 
eine  schematische  Einteilung  gerecht  zu  werden,  die  Kaiser  und 
KÜCHENMEISTER  entlehnt  ist: 
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A.  Einfache  Erweiterung  des  Zentralkanals  = 
Hydro  myelie. 

1.  Angeboren. 

2.  Erworben:  a)  bei  Kompression  des  Rückenmarks ;  b)  bei 
Behinderung  im  Abfluß  des  Liquor  cerebrospinalis;  c)  bei 
Hemmungsbildung  des  Rückenmarks. 

B.  Höhlenbildung  im  Rückenmark,  Beteiligung  der 
Rückenmarksubstanz  an  der  Höhlen  b  ildun  g  = 
Syringomyelie. 

1.  Angeboren. 

2.  Erworben:  a)  durch  gliotische  Wucherung  und  Zerfall, 
gleichgültig,  ob  die  Gliose  vom  Ependym  des  Zentralkanals 
oder  von  im  Mark  befindlichen  Zellnestern  embryonalen 
Keimgewebes  ausgeht;  b)  durch  Hämorrhagie;  c)  durch 
Embolie;  d)  durch  Myelitis;  e)  durch  Erweichung  infolge 
Kompression ;  f)  durch  regressiven  Gewebszerfall ;  g)  durch 
Abszedierung. 

Aber  eine  Entscheidung,  ob  eine  Form  angeboren  oder  erworben 
sei,  ist  oft  unmöglich,  und  aus  angeborenen  Hydromyelien  können 
durch  Gliosen,  Blutungen,  Zerfall  Syringomyelien  werden.  Was  und 
wie  viel  bei  den  Syringomyelien  angeboren  und  auf  Entwicklungs- 
störungen zu  beziehen  sei,  ist  heute 
schwer  zu  sagen.  Auffallend  ist  der 
mangelnde  Einfluß  der  Vererbung  und 
das  Fehlen  des  familiären  Auftretens 
der  Syringomyelie,  wie  z.  B.  bei  Ge- 
schwistern. So  selten  eigentliche  Gliome 
im  Rückenmark  sind,  so  häufig  ist  die  / 
ausgedehnte  Gliomatose  (Fig.  150),  d.  h.  A 
axiale  Gliastifte  aus  faserreicher,  kern- 
armer,  sklerotischer  Glia,  die  namentlich 
die  Hinterhörner  verschieben  und  die  \v 
weißen  Stränge  verdünnen.    Die  Epen- 

dymzellen   des  Zentralkanals   sind  mit       Fig.  150.  Zentrale  periependy- 
Fasern   in   das   gliomatöse  Gewebe  ver-     mare  Ghose.    Verdrängung  dier 
senkt,  oft  bündelweise.    Wegen  dieser    ff^"*^^  «ubstanz  absteigende 
■         T\      ^  n    1  ^  T-i       1  Degeneration  der  Kommabundel. 

innigen  Durchflechtung  von  Ependym-    ve?gr.  5.  (Präparat  von  Ernst.) 
Zellen  und  Gliafilz  hat  man  an  frühzeitige 
Störungen  beim  Verschluß  der  Medullar- 

rinne  gedacht  und  die  meist  dorsale  Lage  der  Gliosen  und  Syringo- 
myelien würden  diese  Annahme  stützen  (Fig.  151).  Doch  wuchern 
Ependym  und  umgebende  Glia  auch  im  späteren  Leben  gelegentlich. 
Auch  ist  beim  Neuroepitheliom  schon  ausgeführt  worden,  daß  Schläuche 
mit  ependymalem  Charakter  nicht  so  ohne  weiteres  vom  Zentralkanal 
abgeleitet  und  in  die  Entwicklungszeit  verlegt  werden  dürfen,  weil 
die  Möglichkeit  nicht  von  der  Hand  zu  weisen  ist,  daß  Gliazellen 
während  der  proliferierenden  Tätigkeit  ependymalen  Charakter  wieder 
annehmen  können,  als  eine  Art  von  Rückschlag  auf  die  Ahnenform. 
Daß  auf  dem  W^eg  der  Degeneration,  der  Erweichung,  des  Zerfalls, 
der  Verflüssigung,  der  hämorrhagischen  Zerstörung  aus  weicheren 
umschriebenen  Gliosen  und  diffusen  axialen  Gliastiften  Höhlen  ent- 
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stehen  können,  steht  fest.  Es  wird  Aufgabe  künftiger  Forschung  sein, 
diejenigen  Gründe  zu  sichten,  vielleicht  zu  mehren  und  zu  stützen, 
die  für  die  embryonale  Entstehung  der  Gliosen  und  damit  für 
einen  Zusammenhang  von  Syringomyelie  und  Entwicklungsstörung 
sprechen. 


Fig.  151.  a  Syringomyelie,  unteres  Halsmark.  Gliomatöse  Masse  an  Stelle  des 
linken  Hinterhorns,  zentrale  Erweichung  und  Höhlenbildung,  weit  vom  Zentralkanal 
entfernt.  46-jähr.  2-  Pelzigsein,  Taubheit  in  Händen  und  Armen.  Schmerz  in  Arm, 
Bein,  Kreuz,  später  Parästhesie  in  allen  vier  Extremitäten,  b,  c,  d  Syringomyelie, 
36-jähr.  Schwellung  und  brennender  Schmerz  in  rechter  Hand  (dann  links), 
Perforation  der  Haut  zwischen  4.  imd  5.  Finger.  KrallensteUung  der  Finger,  Ab- 
magerung der  Hände  und  Arme.  EAB.  Taubheit  der  Hände,  Spannung  uncl  Steifig- 
keit in  Beinen,  Formikation,  spast.  Parese  der  Beine.  Tastempfindung  gut,  Temperatur- 
und  Schmerzempfindung  abgestumpft,,  spast.  Gang,  Steigerung  der  Patellarreflexe, 
Fußklonus,  Phlegmone  der  Hand,  Sepsis,  Tod.  Weiße  Atrophie  des  Hypothenar, 
der  Interossei,  Opponens,  Adductor  pollicis,  Flexor  digitor.  communis  und  profundus, 
b  Halsmark:  Hauptspalte  und  Nebenhöhlen,  Vorderstrang  erhalten.  Hinter-  und 
Seitenstrang  reduziert,  einzelne  Ganghenzellengruppen  erhalten,  c  Mittleres  Dorsal- 
mark: Querspalte,  Schwund  der  Seiten-  und  Vorderstränge,  Vorder-  und  Hinterhörner. 
d  Unteres  Dorsalmark:  .3  Höhlen,  Vorder-  und  Seitenstrang  stark  reduziert,  graue 
Substanz  ganz  aufgezehrt. 
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Nachträglicke  Ergänzungen. 

Zu  p.  87—89. 

Ehrich  hat  bei  einem  Mädchen  von  4  Jahren  10  Monaten  einen  Befund 
einziger  Art  erhoben.  In  symmetrischer  und  regelmäßiger,  beinahe  metamerer 
Anordnung  buchteten  sich  zu  beiden  vSeiten  des  Rückenmarks  kirschkern-  bis  hasel- 
niißgroße  Säckchen  entsprechend  den  Foramma  intervertebraha  aus,  von  oben  nach 
unten  m  zunehmender  Größe.  Einzehie  ragen  bohnen-  bis  taubeneigroß  aus  dem 
Wirbelkanal  hervor.  So  bilden  sie  Zwerchsäcke  mit  extra-  und  intravertebralem 
Anteil,  und  einem  Mittelstück  im  Foramen  intervertebrale.  Im  Brustteil  verbreiten 
sich  die  Säckchen  retropleural  und  intercostal,  im  Lendenteil  retroj^eritoneal  und 
paralumbal.  Sie  gehen  von  den  RückenmarkshüUen  aus  und  haben  Beziehungen  zu 
den  Urspriingen  der  Spinalnervenscheiden.  An  manchen  sind  2  Schichten  zu  unter- 
scheiden, eine  äußere  dickere,  der  Dura  entsprechende,  und  eine  der  Arachnoides 
ähnliche  innere  fernere.  Mit  zunehmender  Größe  wird  die  Sackwand  einheitlicher, 
die  Unterscheidung  der  beiden  Häute  schwerer,  weil  die  Arachnoides  durch  sekundäre 
Veränderungen  der  Dura  ähnlich  (!)  wird.  Nerven  ziehen  nicht  durch  die  Säckchen, 
sondern  auf  oder  in  ihrer  Wand,  oft  zwischen  beiden  Blättern.  Für  eine  gewisse 
Verwandtschaft  dieser  multii^len  Meningocelen  oder  Meningektasien  mit 
öpma  bifida  sprechen  die  abnorme  Behaarung  des  Rückens,  geringgradige  geheilte 
Klumpfüße  und  die  geringe  Intelligenz,  Asymmetrie  und  Defekte  der  Lumbalwirbel- 
körper  und  eine  sogenannte  AENOLDsche  Mißbildung  (im  Sinne  von  Schwalbe  und 
Gbedig).  Doch  beansprucht  der  Fall  andererseits  viel  Eigenartiges:  Austritt  der 
Säcke  durch  die  Foramina  intervertebraha,  Wachstumsrichtung  nach  dem  Abdomen, 
ohne  daß  Rhachischisis  anterior  besteht,  Multiphzität  und  Symmetrie,  Fehlen  der 
Spalten  an  Dura  und  Wirbelsäule,  was  im  Hinblick  auf  die  Streitfi'age  über  die  Be- 
teiligung der  Dura  an  der  Sackwand  besonderen  Wert  besitzt,  da  diesen  Meningo- 
celen eine  Wand  aus  Dura  und  Arachnoides  zukommt. 

Es  bestand  eine  Hypertrophia  cerebri  mit  1210  g  Hirngewicht  statt  1094 
(Vieroedt)  —  1105  (Hitzig),  das  diesem  Alter  entspräche.  Hirn-  verhielt  sich  zu 
Körpergewicht  wie  1  : 9,5  (normal  1 : 14).  Diese  Hypertrophie  hatte  zur  Folge : 
Spannung  der  Dura,  Verdünnung  der  Scheitelbeine,  Rauhigkeit  der  Glastafel,  Ver- 
tiefung der  Fingereindrücke  und  Schädelgruben,  Erweiterung  der  Nerven-  und  Gefäß- 
löcher an  der  Basis.  Aber  sie  verursachte  auch  das  zapfen  artige  Vordringen  des 
Kleinhirns  in  den  Wirbelkanal,  führte  damit  einen  Abschluß  zwischen  Schädel-  und 
Rückgratshöhle  herbei,  was  wiederum  Stauung  des  Liquor,  Hydrorrhachis  und  an 
physiologisch  schwachen  Stellen  (Abgang  der  Spmahiervenscheiden)  Meningektasien 
hervorrief.  In  denselben  Entwicklungskreis  gehören  auch  die  Erweiterimg  des  Wirbel- 
kanals, Dehnung  der  Säcke,  Zug  an  den  Nervenwurzelii,  Abplattung  des  Rücken- 
marks unter  Vorbiichtung  der  Seitenstränge,  auch  die  Veränderung  der  Whbelkörper, 
an  einer  Stelle  sogar  Skoliose. 

Als  begleitende  Anomahen  verdienen  Erwähnung:  ein  Mesenterium  commune 
für  Ileum,  Colon  ascendens,  Coecum;  ein  weit  ofiiener  Ductus  Botalh  (mit  Herz- 
hypertrophie) ;  zylindrische  Bronchiektasie.  (Frankf.  Zeitschr.  f.  Path.,  Bd.  III,  1909.) 

Zu  p.  102. 

Jüngst  hat  H.  Vogt  den  seltenen  Fall  einer  isolierten  Mißbildung 
der  Trigemin  US  anläge  mitgeteilt,  der  die  Gesetzmäßigkeit  pathologischer  Ent- 
wicklung beleuchtet.  Neben  Heterotopien  im  Dach  des  Mittel-  und  vorderen 
Kleinhirns  fand  sich  ein  Trigeminusstamm,  der  sich  in  2  Aeste  spaltete,  kurz  vor 
seinem  Eintritt  in  die  Brücke.  Der  eme  durchsetzt  horizontal  Brücke  und  Mittelhirn 
und  schheßt  sich  der  absteigenden  V- Wurzel  an.  Dagegen  senkt  sich  die  spinale 
Wurzel  gar  nicht  m  die  Medulla  oblongata  eüi,  sondern  zieht  an  ihi"  vorbei  und  dem 
Kleinhirn  entlang  kaudalwärts,  verläuft  also  frei  durch  die  hintere  Schädelgrube.  Auf 
Schnitten  ist  die  Substantia  gelatinosa  vorhanden,  entbehrt  aber  der  Fasern  und  der 
kappenförmig  anliegenden  aufsteigenden  V-Wurzel.  Die  motorische  Wurzel  fehlt 
ganz,  obwohl  ihr  Kern  vorhanden  ist.  Der  Verlauf  jener  spinalen  Wurzel  zeigt,  wie 
die  Wachstumsrichtung  selbstdifferenzierter  Teile  der  normalen  Richtung  entspricht. 
(ZiEGL.  Beitr.,  Bd.  XLVI,  1909.) 

ZmGEELE  und  Schauenstein  untersuchten  das  Zentralnervensystem 
einer  menschlichen  Doppelmißbildung  und  fanden  in  der  doppelt  gebildeten 
Med.  oblongata  die  Anlage  der  Hhnnervenkeme  der  Ausbildung  des  peripheren  Ver- 
sorgimgsgebietes  entsprechend.  Da  nur  ein  Gesichtsteil  vorhanden  war,  fanden  sich 
auch  nur  Kerne  für  ein  Gesicht  entwickelt.    Jede  MeduUa  trug  in  ihrem  lateralen 
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Teil  vollständige  Kerne,  im  medialen  fehlen  die  Kerne  des  VI,  VII,  XII,  zum  Teil 
des  V,  während  die  übrigen  Nerven,  deren  peripheres  Gebiet  unversehrt  war,  auch 
in  diesen  medialen  Hälften  Kerne  besaßen.    (Aren.  f.  Entw.-Mech.,  Bd.  XXIV,  1907.) 

Zu  p.  119,  Anmerkung. 

E.  Neumänn  hat  die  Fälle  von  E.  H.  Weber  (1849,  Abhandlungen  der  Leipz. 
Sozietät  der  Wissenschaften  und  1851,  Müllers  Archiv)  und  von  Alessastdrim 
(1829,  Annah  di  Storia  naturale  und  1839,  Novi  commentari  acad.  scient.  mstituti 
Bononiensis,  III)  wieder  in  Erinnerung  gebracht,  die  darin  von  der  neuen  Lehre 
der  fast  unbegrenzten  SelbstdifFerenzierung  abweichen,  als  dem  mangehiden  Rücken- 
mark auch  ein  völliger  Defekt  von  Nerven  und  Mviskeln  entsprach.  Beide  Fälle 
beziehen  sich  auf  reife  neugeborene  Kälber,  ein  zweiter  Fall  Alessandrinis  auf  ein 
Schwein,  dessen  hinterer  Körperhälfte  die  Muskulatur  soweit  fehlte,  als  Rückenmarks- 
nerven fehlten.  Das  Integument  dagegen  hatte  vorn,  wo  es  Nerven  besaß,  und 
hinten,  wo  solche  fehlten,  dasselbe  Aussehen.  Dazu  paßt  ein  Fall  Barkows  vom 
menschUchen  Embryo,  dem  bei  hochgradigem  Hydroceimalus  neben  anderen  Nerven- 
defekten besonders  beide  N.  phrenici  iukI  dementsprechend  das  ganze  Zwerchfell 
fehlten.  Weber  schloß  daraus,  daß  die  Bildung  des  Rückenmarks  und  der  Wirbel- 
säule zu  einer  Zeit  gestört  worden  seien,  als  sie  in  ihrer  ersten  Anlage  begrifien 
waren  und  Rückenmarksnerven  sich  noch  nicht  gebildet  hatten :  daß  ferner  die  Bil- 
dung der  Rückenmarksnerven  in  Abhängigkeit  von  schon  gebildeten  Rückenmarks- 
teUen  erfolge^  daher  unterbleibe,  wo  letztere  fehlen,  und  daß  ebenso  eine  Abhängig- 
keit der  Bildung  der  Muskelfasern  von  der  der  Nerven  bestehe,  so  daß  infolge  ver- 
hinderter Büdung  der  Nerven  auch  Muskelfasern  ausbleiben.  Aber  auch  Weber 
kannte  einen  FaU  von  gänzhchem  Fehlen  von  Gehirn  und  Rückenmark  und  vöUiger 
Ausbildung  der  Muskebi,  der  ihn  zur  Schlußfolgerung  veranlaßte,  daß,  wenn  die 
Rückenmarksnerven  und  die  Muskeln  bei  dem  Embiyo  erst  entstanden  sind,  sie  zu 
ihrer  Ernährung  und  ihrem  Wachstum  den  Einfluß  des  Rückenmarks  nicht  mehr 
nötig  haben  inid  selbst  eine  völlige  Zerstörung  desselben  ihre  Ernährung  mcht  be- 
einträchtige. Die  Lösung  der  scheinbaren  Widersprüche  faßt  Neumann  in  die  Sätze 
zusammen : 

1.  Die  erste  Ent\yicklung  der  Muskeln  erfolgt  unter  dem  Einfluß  der  Nerven- 
zentren und  unter  Vermittlung  der  aus  denselben  hervorwachsenden  motorischen 
Nervenbahnen  (E.  H.  Weber),  eine  Selbstdifferenzierung  findet  nicht  statt. 

2.  Nachdem  die  Muskebi  entstanden,  geschieht  ihi-e  Ernährung  und  ihi-  weiteres 
Wachstum  während  der  Embryonalperiode  unabhängig  von  dem  Zentralorgan;  sie 
haben  sich  von  dem  Einflüsse  desselben  emanzipiert  (Leonowa,  Fräser,  Petren). 

3.  Erst  im  postembryonalen  Leben  stellt  sich  wieder  ein  Abhängigkeitsverhältnis 
her,  die  „trophischen  Zentren"  des  Rückenmarks  und  Gehirns  treten  in  Wirksamkeit. 


Druckfehlerberichtigung, 
p.  103  Zeile  10  von  unten  hes:  Encephalocele  oecipitahs  statt  occipitale. 


Kapitel  III. 
Die  Mißbildungen  der  weiblichen  Geschlechtsorgane. 

Von  Privatdozent  F.  Kermaimer  in  Wien. 


Historisches.  Einteilungen. 

Die  verschiedenen  Mißbildungen  des  weiblichen  Genitalapparates 
wurden  in  früherer  Zeit,  ähnlich  wie  die  des  übrigen  Körpers,  als 
Naturspiele  angesehen  i);  erst  im  Anfange  des  19.  Jahrhunderts  kam 
es  zu  systematischer  anatomischer  Untersuchung  an  der  Hand  der 
Entwicklungsgeschichte.  Besonders  durch  die  Entdeckung  J.  Müllers  ^) 
war  auch  auf  diesem  Gebiete  ein  mächtiger  Fortschritt  ermöglicht; 
hier  zeigte  sich  zugleich  auch  schon  die  Wechselwirkung  zwischen 
Teratologie  und  Entwicklungsgeschichte.  Während  Rathke  ^)  noch 
annahm,  daß  die  Gebärmutter  teils  aus  dem  Canalis  genitalis,  teils 
aus  den  unteren  Endstücken  der  beiden  Eileiter  hervorgehe,  haben 
Serres*).  Is.  Geoffroy  St.  Hilaire  ^)  und  F.  Mondini*')  bereits 
auf  Grund  teratologischer  Befunde  die  doppelte  Anlage  des  ganzen 
Uterus  und  der  Scheide  behauptet,  und  Kussmaul  gedenkt  in 
seinem  bekannten,  für  die  Lehre  von  den  Mißbildungen  der  Ge- 
schlechtsorgane grundlegenden  Werke  noch  der  teratologischen  Be- 
obachtungen von  Bischoff  (1842)  und  Leuckart  (1852),  die  alle 
vorausgegangen  waren ,  ehe  Thiersch  ^)  an  Schafembryonen  die 
Entstehung  von  Scheide  und  Gebärmutter  aus  zwei  nebeneinander 
liegenden  Rohren  wirklich  erkannt  und  verfolgt  hat.  Vom  Jahre  1852 
datiert  also  erst  unsere  heutige  Kenntnis  über  die  Entwicklung  des 
weiblichen  Genitalapparates,  und  damit  Hand  in  Hand  gehend  eine, 
freilich  nur  auf  spekulativem  Wege  gewonnene,  richtige  Beurteilung  einer 


1)  Siehe  dieses  Handbuch,  Teil  I,  p.  5iF. 

2)  J.  MÜLLER,  Büdungsgeschichte  der  Genitalien,  Düsseldorf  1830. 

3)  Eathke,  Abhandlungen  zur  Bildungs-  und  Entwicklungsgeschichte  des 
Menschen  und  der  llere,  Leipzig  1832,  TeU  I,  p.  60. 

4)  Serres,  ßecherches  d'anatomie  transcendante  et  pathologique.  Mem.  de 
l'Acad.  roy.,  T.  XI,  1832,  zit.  nach  Kussmaul. 

5)  Is.  Geoffroy  St.  Hilaire,  Hist.  gener.  et  partic.  des  anomaJies  de  l'or- 
ganisation  etc.,  T.  I,  1832,  p.  552. 

6)  Zit.  Schmidts  Jahrbücher,  Bd.  XXV,  1840,  p.  307. 

7)  KussJLiUL,  Von  dem  Mangel,  der  Verkümmerung  und  Verdoppelung  der 
Gebärmutter  etc.,  Würzburg  1859,  p.  4. 

8)  Thiersch,  Bildungsfehler  der  Harn-  und  Geschlechtswerkzeuge  eines  Mannes. 
Münchener  ülustr.  med.  Zeitung,  Bd.  I,  1852,  Heft  1,  p.  1. 
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Reihe  von  typischen  Mißbildungen.  Allerdings  findet  man  auch  früher 
schon  recht  gute  Darstellungen;  so  kannte  Fr.  L.  Meissner  i)  bereits 
die  einzelnen  Arten  der  Mißbildungen  und  hielt  sie  gut  auseinander, 
W.  H.  Busch  -)  schilderte  sie  vom  klinischen  Standpunkt  aus  genügend, 
Rokitansky 3)  und  Förster*)  haben  sie  in  vorzüglicher  Weise 
beschrieben  und  nach  morphologischen  Gesichtspunkten  eingeteilt; 
ja  nach  Meckel  hat  Harvey  ^)  (1651),  der  seiner  Zeit  überhaupt 
weit  voraus  war,  bereits  die  zweihörnige  Gebärmutter  beim  mensch- 
lichen Embryo  gekannt.  Aber  erst  Kussmaul  hat  in  seinem  erwähnten 
Buche  systematisch  unter  Sichtung  und  Kritik  der  Kasuistik  eine 
Darstellung  der  Lehre  von  den  Mißbildungen  des  Uterus  gegeben  und 
zugleich  auch  die  Details  der  formalen  Genese  derselben  festgestellt, 
indem  er  sie  als  Hemmungen  in  den  einzelnen  Phasen  der  Ent- 
wicklung hinstellte  und  eine  dementsprechende  Einteilung  vornahm  *^). 

Er  xmtersclüecl  grundsätzlich  Formen,  die  in  der  ersten  Hälfte  der  Schwanger- 
schaft entstehen,  die  eigentlichen  Mißstaltungen,  von  solchen,  die  in  der  zweiten 
zustande  kommen  (Uterus  foetahs  s.  infantilis).  Unter  den  ersteren  trennte  er:  1)  mangel- 
hafte Entwicklung  (Defectus  uteri);  2)  rudimentäre  Entwicklung  (Ut.  rudiment., 
Atresia  ut.,  Ut.  bipart.);  3)  Mangel  oder  Verkümmerung  einer  Hälfte;  4)  Fortent- 
wicklung als  ganz  oder  teilweise  paariges  Organ  in  den  verschiedenen  Abstufnngen. 

Die  Einteilung  wurde  von  Säxingee  ')  fast  unverändert  aufgenommen.  Auch 
die  Klinik  der  Genitalmißbildungen,  die  ja  bisher  weniger  vernachlässigt  war,  hat  % 
von  KtrssMATJL  entsprechende  Würdigung  und  Festigung  erfahren. 

Nach  Kussmaul  war  es  zunächst  Livius  Fürst  (1.  c),  welcher 
die  seither  publizierten  Fälle  wieder  sammelte,  und  gleichzeitig  in- 
sofern einen  Fortschritt  anbahnte,  als  er  in  einem  genetischen 
System  einer  Erweiterung  der  KussMAULschen  Einteilung,  die  Zeit 
des  Entstehens  der  einzelnen  Mißbildungen ,  die  teratogenetische 
Terminationsperiode  festzustellen  suchte. 

L.  Fürst  unterscheidet  fünf  Perioden  in  der  Entwicklungsgeschichte  des  weib- 
lichen Genitales.  Die  1.  Periode,  bis  zur  8.  Woche  des  Fruchtlebens,  umfaßt  den 
primitiven  Zustand  bis  zum  Beginn  der  geschlechtlichen  Differenzierung,  der  stärkeren 
Entwicklung  der  MÜLLERschen  Gänge  und  dem  Beginn  der  Vereinigung  derselben. 
Hierher  gehören:  Defekt  und  rudimentäre,  soUde  oder  teilweise  ausgehöhlte  Anlage 
des  Uterus,  der  Scheide.  2.  Periode  (8. — 12.  Woche),  bis  zum  völligen  Schwund  des 
Septum,  aber  noch  teilweiser  Isolierung  der  Gebärmutterhörner  (Uterus  bicornis). 
3.  Periode  (12. — 20.  Woche)  bis  zum  Schwund  der  Hörner  (Uterus  introrsum  arcu- 
atus,  planifundalis,  foras  arcuatus  ;  mit  36  Kombinationen.  4.  Periode  (20. — 24.  Woche) 
(Uterus  foetahs,  Pseudohermaphroditismus).  5.  Periode  (bis  zur  Pubertät)  (Uterus 
infantihs). 

Das  sind  im  ganzen  47  verschiedene  Arten;  mit  einigen  Modifikationen  hat 
P.  Müller  **)  diese  Emteilung  akzeptiert,  ebenso  F.  v.  WijSTCKEL '").  In  der  Folge 
hat  Gebhard")  für  die  Verdoppelungen  des  Uterus  allerdings  wieder  nur  ein  rein 


1)  Meissner,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1842. 

2)  W.  H.  Busch,  Das  Geschlechtsleben  des  Weibes,  Bd.  III,  1841. 

3)  EoiaTANSKY,  Med.  .Tahrb.  des  österr.  Staates,  Bd.  XXVI,  Wien  1838. 
p.  39;  Zeitschr.  d.  Gesellsch.  d.  Aerzte  zu  Wien,  1859,  p.  33,  u.  1860,  p.  31. 

4)  Förster,  Siehe  Lit.  im  I.  Teil  dieses  Handbuches,  p.  15  ff. 

5)  Harvey,  Siehe  Lit.  im  I.  Teil  dieses  Handbuches,  p.  15  ff. 

6)  Ueber  ältere  Einteilungen  von  Barth,  Cruveilhier,  A.  Farre,  Rokitansky, 
Förster,  siehe  L.  Fürst,  Ueber  Bildungshemmungen  des  UterovagLaalkanals.  Monats- 
schrift für  Geburtskunde,  Bd.  XXX,  1867,  p.  III. 

7)  Säxinger,  Ka-ankheiten  des  Uterus.  Prager  Vierteljahrsschr.  f.  prakt.  Medizin, 
Bd.  I,  1866. 

8)  1.  c.  p.  116. 

9)  P.  Müller,  Billeoth-Lückes  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1885, 
p.  500. 

10)  F.  V.  WiNCKEL,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  289. 

11)  Gebhard,  Pathol.  Anatomie  der  weiblichen  Sexualorgane,  1899,  p.  22. 
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morphologisches  Prinzip  der  Einteilung  gewählt,  aber  im  übrigen  hat  das  terato- 
genetische  Prinzip  immer  mehr  Eüigang  gefunden.  Als  Beispiel  sei  noch  die  Ein- 
teilung Nagels^)  angeführt. 

I.  Gruppe:  vor  Bildung  des  Geschlechtsstranges: 

a)  Mangel  der  Scheide  und  des  Uterus; 

b)  vollkommen  getrennter  Uterus  und  zwei  Scheiden;  Uterus  didelphis. 
II.  Gruppe:  nach  Bildung  des  Geschlechtsstranges: 

c)  Uterus  duplex  bicornis  c.  Vagina  septa; 

d)  Uterus  septus  dui^lex  (bUocuIaris) ; 

e)  Uterus  subseptus  uniforis; 

f)  Uterus  biforis  supra  simplex; 

g)  Uteras  subseptus  unicorporeus. 

III.  Gruppe:  Aväbrend   der   fortschreitenden  Verschmelzung  der  MÜLLEEschen 
Gänge  bis  zum  Abgang  des  Lig.  Hunteri  (rot.): 

h)  Uterus  bicornis  unicolhs; 

i)  Uterus  arcuatus; 

k)  Uterus  subseptus  unicolhs. 

IV.  Gruppe :  nach  vollendetem  Aufbau  von  Uterus  und  Vagina : 
1)  Uterus  foetahs; 

m)  Uteras  infantilis. 

V.  WiNCKEL  2)  kritisiert  auch  diese  Einteilung  als  unvollständig 
und  gibt  eine  weitere,  auf  der  Unterscheidung  von  7  Entwicklungs- 
stufen des  Genitalstranges  basierte  Gruppierung.  Die  Abgrenzung 
der  Entwicklungsstufen  nimmt  er  in  folgender  Weise  vor: 

1)  1.  Monat.  Büdung  des  MÜLLEEschen  Ganges  im  Urnierenepithel  als  solider 
Strang,  an  dem  nur  das  Fimbrienende  hohl  ist. 

2)  2.  Monat.  Die  Fäden  werden  hohl  und  treten  in  der  Gegend  der  späteren 
Grenze  zwischen  Vagina  und  Uterus  zum  Geschlechtsstrang  zusammen. 

3)  u.  4)  3. — 5.  Monat.  Wähi'end  die  äußere  Verschmelzung  bis  zum  Lig.  Hunteri 
erfolgt  (18.  Woche),  schwindet  die  Zwischenwand  (etwas  langsamer,  bis  zur  1(5.  Woche). 

5)  6. — 10.  Monat.    Stärkere  Entwicklung  des  Fundus. 

6)  1. — 10.  Lebensjahr.    Uterus  infantüis. 

7)  10. — 16.  Lebensjahr.    Uterus  vh-gineus. 

In  jeder  dieser  7  Entwicklungsstufen  ist  die  Fortexistenz  der 
vorhergehenden  bereits  als  eine  Entwicklungshemmung  zu  bezeichnen. 
Es  ist  nun  zwar  bisher  noch  nicht  festgestellt  und  dürfte  auch  nicht 
zu  beweisen  sein,  daß  eine  Störung  in  der  Entwicklung  des  Genitales 
bei  den  verschiedenen  Formen  von  Mißbildungen  nur  vorübergehend 
einwirken  kann,  um  später  wieder  teilweise  ausgeglichen  zu  werden, 
bezw.  einer  Weiterentwicklung  im  normalen  Sinne,  nur  etwas  ver- 
spätet, in  verlangsamtem  Tempo,  Platz  zu  machen ;  aber  möglich  ist 
es,  und  wir  müssen  darin  die  Mahnung  erblicken,  in  der  Bewertung 
der  Form  einer  Mißbildung  allein  für  die  Entstehungszeit  vorsichtig 
zu  verfahren  und  möglichst  viele  Momente  dazu  heranzuziehen. 
Immerhin  müssen  wir  sagen,  daß  speziell  v.  Winckels  Schema  das 
Lob  einer  weitgehenden  Vollständigkeit  gebührt,  daß  es  tatsächlich 
alle  bekannteren  Anomalien  berücksichtigt  und  nach  verschiedenen 
Entstehungszeiten  gruppiert.  Wir  geben  es  deshalb  auch  im  folgen- 
den ausführlich  wieder. 

I.  Stufe  (1.  Monat). 

1)  Vollständiger  Mangel  beider  Fäden,  mithin  also  von  Scheide,  Gebärmutter 
und  Eileitern ;  solche  Fälle  sind  jedenfalls  äußerst  selten ;  ein  nach  jeder  Eichtung 
genügend  sichergestellter  Fall  scheint  nicht  beobachtet  zu  sein. 


1)  Nagel,  Entwicklung  und  Entwicklungsfehler  der  weiblichen  Genitalien. 
Veits  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1897,  p.  521. 

2)  F.  V.  WiNCKEL,  LTeber  die  Einteilung,  Entstehung  und  Benennung  der  Bil- 
dungshemmungen der  weiblichen  Sexualorgane.  Volkmanns  Sammlung  kün.  Vor- 
träge, 1899,  No.  251/2. 
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2)  Dagegen  kommt  nicht  so  selten  der  einseitige  Mangel  eines  Fadens  ohne 
jedes  Rudiment  vor  (Uterus  unicornis  sine  uUo  rudimento  cornu  alterius). 

II.  Stufe  (4.-8.  Woche): 

3)  Vollständige  Trennung  beider  Fäden ;  Uterus  duplex  separatus,  Vagina  duplex 
sejjarata. 

4)  Die  ausgebUebene  Höhlung  bei  getrennten  und  vereinigten  Fäden;  Uterus 
rudimentarius  (dui^lex,  bicornis,  sim23lex),  Vagina  solida. 

5)  Teilweise  Aushöhlung  der  getrennten  oder  vereinigten  Fäden;  Uterus  rudi- 
mentarius partim  excavatus  (duplex,  bicornis,  simplex). 

6)  Uterus  unicornis  cum  rudimento  cornu  alterius. 

III.  und  IV.  Stufe  (8.— 16.— 20.  Woche): 

7)  Uterus  bicornis  (septus,  subseptus,  simplex),  Vagina  septa,  subsepta,  simi^lex. 

8)  Uterus  introrsum  arcuatus  sejitus,  subsej^tus,  simplex,  Vagina  septa,  sub- 
septa, simplex. 

9)  Uterus  jjlanif undahs ,  septus,  subseptus,  simplex,  Vagma  septa,  subsepta, 
simplex. 

10)  Uterus  foras  arcuatus  septus,  subseptus,  simplex,  Vagina  septa,  subsepta, 
simplex. 

Bisher  also  36  verschiedene  Kombinationen. 

V.  SUife  (20.— 40.  Woche):  11)  Uterus  foetahs, 

VI.  Stufe  (1. — 10.  Lebensjahr):  12)  Uterus  infantUis. 

VII.  Stufe  (10. — 16.  Lebensjahr,  nach  F.  v.  Fkiedländer  schon  vom  6.  Jahr), 
13)  Uterus  virgineus. 

14^  Uterus  inaequahs  s.  obüquus  (?), 

15)  Hypoplasia  uteri,  Uterus  membranaceus. 

Damit  ist  die  Reihe  der  typischen  Mißbildungen,  soweit  sie  bisher 
Gegenstand  der  Versuche  einer  entwicklungsgeschichtlichen  Erklärung 
waren,  erschöpft. 

Eine  systematische  Darstellung  der  gesamten  Mißbildungen  des 
Genitales  hat  jedoch  außerdem  noch  auf  gewisse  Exzeßbildungen  und 
abnorme  Kommunikationen  mit  Nachbarorganen  Rücksicht  zu  nehmen, 
neben  den  Mülle Rschen  Fäden  auch  das  äußere  Genitale  in  Betracht 
zu  ziehen,  und  endlich  auf  dem  großen  Gebiet  des  Pseudohermaphro- 
ditismus  die  Brücken  zu  finden  zu  den  Mißbildungen  der  männlichen 
Geschlechtsorgane.  Insofern  kann  uns  also  auch  das  v.  WiNCKELsche 
Schema  nicht  vollkommen  genügen.  Ich  wähle  daher  für  die  fol- 
gende Darstellung,  unter  Einbeziehung  einiger  weiterer  Mißbildungen 
und  mit  Schaffung  von  Uebergängen  zu  Nachbargebieten  und  zum 
Pseudohermaphroditismus  ein  anderes  Schema,  welches,  den  Grund- 
sätzen dieses  Buches  entsprechend,  die  Morphologie  mehr  in  den 
Vordergrund  rückt,  und  gebe  zunächst  eine  allgemeine  Uebersicht, 
während  ich  bezüglich  der  Details  auf  den  Text  verweise. 

Versuch  einer  Einteilung  der  Mißbildungen  des 
weiblichen  Genitales. 

A.  Mangelhafte  Vereinigung  der  MÜLLERschen  Fäden  (sog. 
Doppelbildungen). 

I.  Doppelbildung  ohne  Systemdefekt, 

1)  mit  Verdoppelung  des  äußeren  Genitales,  vollkommen, 

2)  nur  bis  zu  einer  gewissen  Tiefe,  also  unvollkommen. 

II.  Doppelbildungen  mit  Systemdefekten  (Tube;  rudimentäres 
Horn ,  Scheidencyste  etc.,  Atresie  eines  Hornes ,  Fehlen 
einer  Seite). 

B.  Mangelhafte  Ausbildung  einzelner  Teile  oder  des  ganzen 
Systems  (z.  B.  Defekt  des  ganzen  Genitales,  Hypospadie, 
abnorme  Kommunikationen  mit  Nachbarorganen ,  gewisse 
Formen  von  Pseudohermaphroditismus,  Infantilismus  etc.). 
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C.  Exzeßbildungen  (z.  B.  Portiohypertrophie,  doppelte  Ovarien, 
Nebentuben,  Formen  von  Pseudohermaphroditismus  etc.). 


Ueber  die  Häufigkeit  der  Mißbildungen  der  weiblichen  Genitaüen  existieren 
wenige  Zusammenstellimgen,  die  auch  nur  mit  Vorbehalt  giiltig  sind,  weil  sie  sich 
meist  auf  klinisches  Material  beziehen,  einerseits  manches  übersehen  wurde  und 
andererseits  auch  die  Abgrenzung  gegenüber  Abnormitäten  etc.  sehr  subjektiv  sem 
muß.  Ich  erwähne,  daß  Schatz')  (unter  2000  Fällen)  0,5  Proz.  registriert  hat, 
KiDEELEif^)  (unter  10500  Fällen)  0,1  Proz.,  Stolper  »)  (unter  7000  Fällen)  0,02  Proz. 
Im  Gegensatz  dazu  verweise  ich  auf  die  Angabe  Sellheims^),  daß  der  InfantiUsmus 
sich  in  5  Proz.  der  untersuchten  Frauen  nachweisen  ließ.  v.  Wlnckel^)  gibt  für 
die  Bildimgshemmungen  auf  Grund  von  600  Sektionen  2  Proz.  an. 


Literatur. 

Uebersichtüche  Zusammenstellungen. 

-A,  Kussmaul,  Von  dem  Mangel,  der  Verkümmerung  und  Verdoppelung  der  Gebär- 
mutter, Würzburg  1859. 

Li.  Fürst,  Ueber  Bildungshemmungen  des  Uterovaginalkanals.  Blonatsschrift  für  Ge- 
burtskunde, Bd.  XXX,  1867,  p.  97. 

P.  Müller,  Eniivicklungsfehler  des  Uterus,  in  Billroth- Lückes  Handbuch  der  Gynäkologie, 
Bd.  I,  1885,  p.  602. 

W.  Nagel,    Entwicklung   und  Entwicklungsfehler  der  weiblichen   Genitalien,  in  Veits 

Handbuch  der  Geburtshilfe,  Bd.  I,  1897,  p.  563. 
Chrobak-Rosthorn,  Die  Erkrankungen  der  weiblichen  Geschlechtsorgane,  II.  Teil,  1908. 
Weitere  Literaturangaben  siehe  im  Text. 


A.  Mangelhafte  Vereinigung  der  MÜLLERschen  Fäden  (sog.  Doppel- 
bildungen). 

Wenn  die  Aneinanderlagerung  und  teilweise  Verschmelzung  der 
Mülle Rschen  Fäden  zu  einem  unpaaren  Organ  ausbleibt  oder  nicht 
ihren  physiologischen  Endpunkt,  das  HuNTERsche  Leitband  (Lig.  rot.) 
erreicht,  resultieren  daraus  die  mannigfachsten  Formen  von  Zweiteilung. 
Um  alle  die  verschiedenen  möglichen  Formen  in  das  System  unter- 
zubringen, wurden  die  verschiedensten  Einteilungsprinzipien  gewählt, 
wie  zum  Teil  bereits  aus  den  Ausführungen  im  vorigen  Abschnitt 
hervorgeht.  Wie  wir  dort  bereits  erwähnten,  war  dabei  vielfach  das 
Bestreben  geltend  gemacht  worden,  die  jeweiligen  embryonalen 
Perioden,  in  welche  die  Entstehung  der  Mißbildungen  fallen  konnte, 
zum  Einteilungsprinzip  zu  machen.  Die  komplizierten  Systeme  haben 
jedoch  nicht  überall  Beifall  gefunden;  im  Handbuch  von  Chrobak- 
Rosthorn  finden  wir  wieder  eine  Gruppierung  nach  morphologischen 
Grundsätzen. 

Cheobak-Kosthoen  unterscheiden : 

1)  vollständiges  Getremitbleiben  (Uterus  duplex  separatus,  Vagina  duplex 
separata  [Uterus  didelphys  nach  Kussmaul]); 

2)  teilweises  Getrenntbleiben  (Uterus  duplex  bicornis ;  Ut.  bicornis  unicollis ;  Ut. 
incudiformis,  arcuatus); 


1)  Schatz,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  II,  p.  289. 

2)  KiDEELEX,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  und  Gvnäkologie,  Bd.  XV,  1888,  p.  28. 

3)  Stolper,  Wien.  khn.  Rimdschau.  1904,  No.  15,  16. 

4)  Sellheöi,  Prager  med.  Wochenschr.,  1901,  No.  49. 

5)  V.  WnsrcKEL,  Lehrb.  d.  Frauenkrankh.,  1890,  p.  312. 
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3)  äußerliche  Vereinigung,  innere  Trennung.  Uterus  septus  (bilocularis  nach 
Rokitansky),  subseptus,  biforis; 

4)  Zurückbleiben  in  der  Entwicklung  eines  MÜLLEßschen  Fadens  (Uterus 
unicornis  c.  rudimento  cornu  alter.,  besser  als  zweihörniger  Uterus  mit  rudimentärem 
Nebenhorn  zu  bezeichnen). 

Im  folgenden  soll  ein  ähnliches  morphologisches  Prinzip  zur  Ein- 
teilung gewählt  werden,  jedoch  wollen  wir  die  beiden  grundsätzlich 
verschiedenen  Momente,  mangelhafte  Vereinigung  der  MÜLLERschen 
Gänge  und  mangelhafte  Ausbildung  eines  ganzen  Systems  oder  von 
Teilen  desselben,  besser  auseinanderhalten.  Wir  unterscheiden  dem- 
nach : 

Doppelbildungen  ohne  Systemdefekt  (symmetrische 
Doppelbildungen),  und 

Doppelbildungen  mit  System  defekten  (asymme- 
trische Doppelbildungen). 

Die  Unterscheidung  kann  sich  natürlich  nicht  streng  auf  das  klemste  Detail 
der  Größen ausbUdung  beider  Teile  erstrecken,  sondern  in  erster  Linie  nur  die  Form, 
KanaUsation,  die  physiologische  Wertigkeit  berücksichtigen. 


I.  Doppelbildungen  ohne  Systemdefekt  (symmetrische  Doppelbildungen). 

Wir  verstehen  darunter  die  Fälle,  in  welchen  die  Vereinigung  der 
MÜLLERschen  Gänge  bis  zu  verschiedener  Höhe  ausgeblieben  ist  und 
die  beiden  Gänge  sich  in  gleichjnäßiger  Weise  weiter  entwickelt  haben. 
Diese  Gleichmäßigkeit  wird  sich  in  erster  Linie  auf  die  Ausbildung 
der  Gebärmutter  und  ihrer  Hörner  beziehen,  während  die  untersten 
Abschnitte  eher  Variationen  darbieten  können,  die  wir  im  Schema  weiter 
nicht  zu  berücksichtigen  brauchen.    Wir  beginnen  mit  den 

1.  korapleten  symmetrischen  Doppelbildungen, 

d.  h.  solchen  Formen,  bei  welchen  nicht  nur  die  beiden  MÜLLEKschen  Fäden  voll- 
kommen getrennt  sind,  sondern  gleichzeitig  auch  eine  doppelte  Anlage  des  äußeren 
Genitales  besteht.  Diese  Fälle  gehören  zu  den  größten  Raritäten.  Sie  kommen  fast 
nur  bei  den  sehr  seltenen  Formen  von  Dujahcitas  posterior  vor;  bei  sonst  normal 
gebildeten  Einzelindividuen  ist  mir  nur  ein,  allerdings  nur  künisch  beschriebener  Fall 
von  Engel  ^)  bekannt  gewoi'den. 

Unter  den  Fällen  von  Dupücitas  posterior  sei  an  den  Fall  Blanche  Dumas  er- 
innert-). Ahlfeld  ^)  beschi'eibt  außerdem  noch  einen  Fall  von  Suppiger^),  der 
auch  obduziert  worden  ist. 

„Katharina  Kreszentia  Kaufmann,  geboren  am  24.  Mai  1876  in  Winikon, 
Kanton  Luzern,  besaß  zwei  deutlich  ausgebildete  äußere  Schamteile,  durch  die  Raphe 
voneinander  getrennt.  Jederseits  zwei  große  und  Herne  Schamüppen,  eine  Clitoris, 
ein  Hymen,  eme  Urethra,  eine  Vagma,  ein  Anus.  Letzterer  mündet  in  die  Fossa 
navicularis.  An  Stelle  des  Afters  eine  Einziehung.  Beide  After  entleeren  Kot^ 
beide  Urethrae  zugleich  Harn.  .  .  . 

Diese  Untersuchungen  wiu-den  durch  die  Autopsie  bestätigt.  .  .  .  Das  Becken 
hat  9  cm  Querspannung,  \rird  durch  eine  sagittale  Peritoneallalte  in  zwei  Hälften 
geteüt,  deren  jede  eine  Harnblase  luid  einen  einhörnigen  Uterus  mitf  zugehöriger  Tuba 
und  Ovarium  enthält.  Die  Mastdärme  sind  bis  zum  Coecum  doppelt  angelegt.  Nur 
zwei  Nieren.  Die  Wirbelsäulen  divergieren  vom  3.  Lendenwirbel  ab.  Am  Steißbein 
stehen  sie  3,5  cm  voneinander  ab.  Das  Rückenmark  teilt  sich  in  zwei  Partes  sacrales. 


1)  Ekgel,  Geburt  bei  doppelten  Geschlechtsteilen  und  doppelter  Harnblase  und 
Harnröhre.    Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XXIX,  1887,  p.  43. 

2)  Siehe  dieses  Handbuch,  II.  Teil,  p.  308. 
3^  Ahlfeld,  1.  c.,  p.  88. 

4)  Suppiger,  Correspondenzbl.  f.  Schweizer  Aerzte,  1876,  No.  14,  imd  1878, 
No.  24.  ■ —  Siehe  auch  Ahlfeld,  Mißbildungen  des  Menschen,  1880,  p.  88. 


Sogenannte  Doppelbildungen  ohne  Systemdefekt. 


259 


Ich  führe  diese  Fälle  an,  bemerke  jedoch,  daß  sie,  streng  genommen,  nicht  hierher 
gehören,  ■weil  sie  genetisch  ganz  anders  aufzufassen  sind.  Auch,  die  Pygopagen  imd 
Ischiopagen,  die  ähnhche  Verhältnisse  aufweisen  können,  müßten  sonst  hier  genannt 
werden.  Dennoch  glaube  ich,  speziell  auf  den  Fall  Suppigers  hinweisen  zu  müssen, 
da  es  sich  um  ein  äußerhch  sonst  anscheinend  wohlgebautes  Einzelindividuum  ge- 
handelt hat,  bei  dem  allerdings  die  Duphcitas  posterior  schon  klinisch  nachgewiesen 
werden  konnte.  In  dem  sonst  ähnhch  liegenden  Falle  Exgels  war  dafür  kein  An- 
haltspunkt zu  gewinnen. 

Im  Falle  Engels  handelte  es  sich  um  eine  30-jährige  Erstgebärende,  welche 
am  normalen  Ende  der  Schwangerschaft  spontan  ein  lebendes  Kind  geboren  hatte. 
Körper  wohlgeformt.  Das  Kreuzbein  etwas  stärker  eingesunken.  Spaltbecken ; 
Symphysenenden  2  cm  voneinander  abstehend.  Becken  etwas  verengt.  Der  mitt- 
lere Abschnitt  des  Möns  veneris  unbehaart,  setzt  sich  nach  unten  in  einen  haar- 
losen hühnereigroßen  Wulst  mit  medianer  Kaphe  fort.  Zu  beiden  Seiten  dieses 
"Widstes  je  eme  Eima  pudendi,  so  daß  der  Wulst  ge\nssermaßen  die  vereinigten  großen 
Schamlippen  vorstellt.    Clitoris  mit  Praej^utium,  kleine  Labien  beiderseits  wohl  aus- 


Fig.  152.    Verdoppelimg  der  äußeren  Geschlechtsteile  nach  Xeugebauer. 

gebildet,  jederseits  em  Introitus  und  1^/^  cm  hinter  dem  Kitzler  eine  Harnröhren- 
mündung. Der  rechte  Hymen  zeigte  schon  m  der  Schwangerschaft  mehrere  Einrisse, 
der  hnke  war  unversehrt.  Getrennte  Scheiden,  getrennte  Uteri,  von  denen  der  rechte 
schwanger  war.  Nach  dem  Wochenbett  konnte  auch  eine  ausgiebige  BewegHchkeit 
der  beiden  Gebärmutterhälften  gegenemander  festgestellt  werden.  Per  rectum  Keßen 
sich  im  Becken  zwei  Ovarien  tasten.  Außerdem  wai-en  auch  die  Harnröhre  imd 
Harnblase  jederseits  getrennt. 

Vielleicht  gehört  auch  em  Fall  von  Chxaeleoxi^)  hierher,  m  welchem  eme 
Verdoppelung  der  äußeren  Geschlechtsteile  nachge\nesen  wiu'de  (mit  beiderseitigem 
Anus  vestibiüaris) ;  doch  konnte  über  die  inneren  Genitahen  des  33  Monate  alten 
Mädchens  nichts  ausgesagt  werden ;  eine  Scheide  war  nicht  zu  finden,  auch  konnte 
die  rechte  Harnröhre  nicht  katheterisiert  Averden.  Xeugebafer zitiert  außerdem 
noch  einen  Fall  Le  Cat  von  Verdopi^elung  der  äußeren  Geschlechtsteile,  über  welchen 
ich  jedoch  weiter  nichts  eruieren  konnte. 


1)  Chxarleoxi,  Duphcita  genitale  estema  e  mancanza  di  ano  in  una  bambina 
di  33  mesi.    Annah  di  Ostetricia  e  Ginecologia,  1894,  August. 

2)  Neugebauer,  Verdoppelung  der  äußeren  Geschlechtsteile.  IMonatsschi".  f. 
Geburtshilfe  imd  Gynäkologie,  Bd.  VII,  1898,  p.  652. 

Schwalbe,  ilorphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  18 
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Nebenbei  sei  bemerkt,  daß  Bällaisttyne  und  Skiewing  ')  19  Fälle  von  Diphallie- 
beim  Manne  zusammengestellt  haben  und  Neitgebatjee  (1.  c.  und  Centralbl.  f. 
Gynäkologie,  1902,  p.  1395)  die  Zahl  derselben  noch  vermehrt  hat;  außerdem  bringt 
Neugebauer  (Monatsschr.,  1.  c.)  6  Fälle  von  mehr  oder  minder  deuthcher  Juxta- 
position  männlicher  und  weibücher  äußerer  GenitaUen.  Ein  solches  Vorkommnis  ist 
schon  von  JVIeckel  dahin  gedeutet  worden,  daß  man  infolge  ungleichmäßiger  Aus- 
bildung homosexuelle  Organe  für  heterosexuelle  angesehen  hat,  z.  B.  eine  hyper- 
trophische Cütoris  für  einen  Penis  hy]:)ospadicus  und  umgekehrt.  Jedenfalls  sind  die- 
bisher  beobachteten  Fälle  zum  Teü  nur  künisch  untersucht  und  daher  nicht  genügend 
klargelegt,  zum  TeU  so  unvollkommen  berichtet,  daß  damit  nicht  viel  anzufangen 
ist.  Auch  Neugebauees  eigener  Fall  (Fig.  152)  ist  nwc  klinisch  untersucht  und  somit 
noch  in  jeder  Hinsicht  fraglich. 

Dasselbe  gilt  von  der  Beobachtung  Neugebauers  (Centralbl.  f.  Gynäkologie,. 
1899,  p.  139)  von  einem  erektilen,  kleinfingerdicken,  penisartigen,  mit  Glans  und 
Präputium  versehenen  GebUde,  welches  unterhalb  der  normalen  Vulva  am  Damm 
inseriert  war  '-). 

Bei  der  Beurteilung  der  Genese  des  Falles  Engels  interessiert  uns  hier  in  erster 
Linie  die  Verdoppelung  der  äußeren  Geschlechtsteile.  Mit  der  Verdoppelung  der 
inneren  Geschlechtsteile  haben  wir  ims  im  nächsten  Abschnitt  zu  beschäftigen. 

Eine  einwandfreie  Erklärung  steht  noch  aus.  Neugebauer  spricht  von  „Keim- 
spaltung", jedoch  ohne  nähere  Auseinandersetzungen.  Eventuell  könnte  man  auch 
an  Hyperregeneration  im  Sinne  exjjerimenteller  Versuche  denken ;  doch  wäre  damit 
die  korrespondierende  Verdoppelung  des  inneren  Genitales  nicht  recht  zu  deuten. 
Am  meisten  hat  demnach  doch  noch  die  auch  von  Neugebauer  bereits  ventilierte 
Annahme  für  sich,  daß  es  sich  um  geringe  Grade  von  Duphcitas  posterior  handelt. 
Die  anatomische  Untersuchung  solcher  Fälle  wird  in  Zukunft  w^ohl  die  Entscheidimg 
bringen  können. 

Die  klinische  Bedeutung  derartiger  Fälle  scheint,  abgesehen  etwa  von  einem 
gleichzeitigen  Anus  vestibularis  oder  anderweitigen  Mißbildungen,  gering  zu  sein; 
wenigstens  konnten  m  dem  Falle  Engels  keinerlei  Abweichungen  im  physiologischen 
Verhalten  bemerkt  werden ;  sogar  Konzeption  ist  eingetreten,  und  die  Geburt  ist  ohne 
autfäUige  ötörimgen  spontan  abgelaufen. 

2.  Inkomplette  symmetrische  Doppelbildungen. 

Darunter  fasse  ich  alle  Fälle  von  Verdoppelungen  der  inneren 
Geschlechtsteile  zusammen,  bis  herab  zum  Introitus.  Aus  der  statt- 
lichen Kasuistik,  welche  die  Literatur  bis  heute  schon  aufweist  — 
handelt  es  sich  doch  mit  um  die  häufigsten  Vorkommnisse  —  lassen 
sich  alle  Uebergangsformen  zusammenzustellen,  so  daß  wir  tatsächlich 
Reihen  konstruieren  können. 

In  eigener  Form  findet  man  die  Doppelbildungen  des  Genital- 
schlauches wieder  bei  gewissen  Doppelmonstren,  worauf  schon 
Kussmaul^)  hingewiesen  hat.  Vor  allem  ist  hier  die  Duplicitas 
anterior  (bezw.  Ileothoracopagus,  vergl.  Teil  II,  p.  249)  zu  nennen. 
Erreicht  in  diesen  Fällen  die  Verdoppelung  der  Eingeweide  schon 
oberhalb  des  Beckens  ihr  Ende,  so  findet  sich  der  ganze  Geschleclits- 
apparat  einfach;  ich  erwähne  hier  von  den  neueren  Beobachtungen 
als  Beispiele  die  Fälle  von  Nickles"*),  Leopold^),  den  Diprosopus 
von  Weinberg  ;  erstreckt  sie  sich  jedoch  tiefer  herab,  so  kann  der 
Uterus  doppelt  sein. 


1)  Ballantyne  und  Skiewing,  DiphaUic  terata  with  notes  of  an  infant  with 
a  double  penis.    Teratologia,  Vol.  II,  1895,  No.  2  und  3. 

2)  S.  auch  E.  Meyee,  Gesellschaft  der  Charite-Aerzte  in  Berün,  16.  Juh  1908 ; 
ref. :  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXVIII,  p.  627. 

3)  Kussmaul,  1.  c.  p.  29,  Anmerkung. 

4)  NiCKLES,  Ein  Fall  von  Dicephalus.    Inaug.-Diss.  Erlangen,  1903. 

5)  Leopold,  Archiv  für-  Gynäkologie,  Bd.  LXXII,  1904,  p.  264. 

6)  Weestbeeg,  Württembergisches  Korrespondenzblatt,  1905;  ref.  Centralbl.  f.. 
Gynäkologie,  1905,  p.  1523. 
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Kussmaul  zitiert  nach  Serres  ')  die  Eitta  Christina  aus  Sardinien,  die  9  Mo- 
nate alt  in  Paris  1829  gestorben  ist.  2  Mädchen,  bis  zur  Brust  doppelt,  einfache 
Vulva,  einfache  Scheide;  ein  ausgebildeter  Uterus  mit  2  Eileitern  und  2  Eierstöcken, 
und  hinter  dem  gemeinsamen  Mastdarm  eine  andere,  viel  kleinere  Gebärmutter,  am 
Halse  undurchbohrt,  auch  mit  2  Eileitern  und  2  Eierstöcken,  unten  in  einen  soUden 
Faserzug  übergehend,  welcher  die  verkümmerte  Scheide  vorstellte.  Emen  ähnUchen 
Fall  beschreibt  auch  Baekow  '^),  in  welchem  auch  der  Scheideneingang  durch  eine 
breite  Brücke  in  2  seitliche  Hälften  geteüt  war.  Büttner^)  sah  bei  einer  Doppel- 
fi-ucht  (Duplic.  anter.,  tripus,  tetrabrachius )  2  Vulven;  die  eine  mit  Scheide  und  wohl- 
ausgebildetem Uterus,  die  andere  in  eine  Kloake  fühi-end,  über  welcher  ein  verküm- 
merter Uterus  mit  Ajihängen  saß.  Prochaska*)  fand  bei  einem  Ileothoracopagus 
einfache  Vulva  und  Vagina,  in  welche  zwei  Uteri  mündeten. 

Weitergehend  war  die  Verschmelzimg  in  dem  von  KiECsr")  beschriebenen 
Dicephalus;  hier  handelte  es  sich  um  emen  äußerüch  einfachen  Uterus  büocularis, 
jederseits  nur  ein  Eileiter  imd  Eierstock.  Keedc  fügt  hinzu,  daß  sich  zuweilen  die 
verwachsenen  Früchte  scheinbar  in  emen  Uterus  teilen,  indem  jedem  Individualteü 
nur  em  Utenis  unicornis  zukommt.  Eine  derartige  Doppebnißgeburt  scheint  die  von 
C.  j\L\YER**)  vom  Schaf  beschiiebene  zu  sein.  Bei  einer  anderen  Mißgeburt  mit  ge- 
trennten Hinterteilen  sah  Gurlt  ')  das  rechte  Horn  des  hnken  und  das  hnke  des 
rechten  Uterus  fehlen;  in  der  Jßtte  lagen  die  Eierstöcke  der  fehlenden  Homer,  aber 
verschmolzen. 

Besonders  merkwürdig  ist  ein  FaU  von  Palfyx^).  Es  fanden  sich  hier  bei 
einem  Pygopagus  (asymmetros)  2  zweihöniige  Uteri,  jeder  mit  2  Eileitern  und 
2  Eierstöcken,  also  im  ganzen  4  Uteri.  Die  Scheide  des  einen  ludividualteües  war 
einfach,  die  des  anderen  hatte  em  Septum.  AUe  3  Scheidenrohre  mündeten  in  eine 
Kloake,  welche  in  2  Vulven  ausmündete,  eine  gut  ausgebildete  und  eine  verkümmerte ;. 
es  fanden  sich  außerdem  3  Nieren,  3  Harnleiter,  aber  nur  eme  Harnblase. 

Wemi  das  untere  Eumpfende  der  imten  verschmolzenen  Zwillinge  verkümmert 
ist,  kann  der  Uterus  auch  ganz  fehlen.  Puech^)  sah  bei  euier  Duphcitas  anterior 
(Tetrabrachius  mit  vereinigten  Lebern)  Vulva,  Vagina  und  Uterus  fehlend;  auf 
beiden  Seiten  waren  aber  Eierstöcke,  Eileiter  und  runde  Mutterbänder  vorhanden. 
Das  linke  Lig.  rot.  entsprang  vom  inneren  Teil  des  Schenkels,  das  rechte  von  der 
Bauchhaut,  da  der  Schenkel  dieser  Seite  fehlte.  Ihre  inneren  Enden  verbanden  sich 
mit  dem  inneren  Ende  des  gleichseitigen  Eüeiters,  der  röhrenförmig  imd  stark  ge- 
wunden war  und  em  sehr  gut  entwickeltes  Fransenende  besaß,  medialwärts  aber 
gestreckt  verlief  und  seinen  Kanal  verlor. 

Wir  haben  also  auch  bei  den  Fällen  von  Duphcitas  anterior  und  anderen,  am 
imteren  Eumpfende  verbundenen  Doppelmißbüdimgen  alle  möghchen  Uebergangs- 
formen  zu  verzeichnen.  Es  ist  aber  ohne  weiteres  klar,  daß  diese  Formen  von 
Genitalverdoppelung  genetisch  ganz  anders  zu  bewerten  sind  als  die  bei  sonst  ein- 
fachen Individuen  gefimdenen.  Entsprechend  miseren  Vorstellungen  über  die  Genese 
dieser  INIißbildungen  müssen  wir  das,  was  a.  a.  O.  ausgeführt  worden  ist,  auch  hier 
anwenden.  Ich  kann  hier  wohl  auf  die  Ausfühnmgen  im  II.  TeU  verweisen.  — 
Ein  besonderes  Interesse  für  die  Genese  der  Verdoppelung  des  Genitalkanales  bei 
Ehizehndividuen  müssen  jedoch  für  uns  jene  FäUe  haben,  in  welchen  neben  der 
Zusammensetzimg  des  Genitalschlauches  aus  zwei  Individualteilen  eines  Doppel- 
monstnnns  die  beiden  MüLLERschen  Gänge  des  emen  oder  beider  Individualteile 
getrennt  gebheben  sind  und  3  oder  4  Uteri  residtierten.  Wh-  müssen  sie  im  Auge 
behalten,  weU  etwaige  Betrachtimgen  über  formale  imd  kausale  Genese  auch  auf  sie 
ausgedehnt  werden  müssen. 

Envähnt  sei  liier  noch,  daß  wiederholt  Abnormitäten  als  ,,Xaturspiele"  beschrieben 
wurden,  für  welche  eine  entwicklimgsgeschichthche  Deutung  noch  aussteht.    So  er- 


1)  Serres,  Eecherches  d'anat.  transcendante  et  pathologique.  Mem.  de  TAcad. 
roy.,  T.  XI,  1832. 

2)  Barkow,  Monstra  animahum  duplicia  per  anat.  indagata.  Lipsiae,  T.  I, 
Sect.  1,  Cap.  III. 

3)  BÜTTXER,  Anatomische  Wahl-nehmungen,  Königsberg  imd  Leipzig  1769,  p.  58. 

4)  Prochaska,  Abhandlungen  der  böhmischen  Gesellschaft,  II,  1786,  p.  224. 

5)  KuETN,  Meckels  Archiv,' Bd.  III,  1817,  p.  374. 

6)  C.  jN'Iayer,  Drei  merkwürdige  Doppelmißgeburten.  Tiedemaxis"  imd  Tre- 
viRA2>'us,  Zeitschr.  f.  Physiologie,  Bd.  III,  p.  246. 

7)  Gurlt,  Lehrbuch  der  path.  Anat.  der  Haussäugetiere,  Bd.  II,  1832,  p.  41L 

8)  Palfyx,  Descript.  anat.  de  deiix  enfants  etc.    Leide  1708,  Tab.  I,  III. 

9)  PuECH,  Compt.  rend.  hebd.  des  seances  de  l'Acad.  d.  sc,  T.  XLI,  1855,  p.  644.. 

18* 


262 


Kapitel  III. 


wähnt  Kussmaul  ')  ans  dem  Supplem.  au  Dict.  des  sciences,  des  arts  et  des  metiers, 
T.  III,  p.  552  einen  Fall  von  doppelter  Scheide  und  Uterus  mit  4  Eileitern  imd 
4  Eierstöcken.  Vielleicht  entstammt  das  Präparat  einer  Doppelmißbildung.  Thxlow  ''') 
luid  Depage^)  haben  dreigeteilte  Uteri  gesehen;  wie  dieselben  zu  deuten  sind,  bleibt 
unklar.  Kussmaui.  meint,  im  Falle  Thilow  habe  es  sich  um  perimetritische  Ein- 
schnüriuigen  gehandelt.  Auch  Hannah  Croasdales")  Fall  ist  schlecht  abgebildet 
und  zu  kurz  beschrieben,  als  daß  er  richtig  bewertet  werden  könnte. 


Bei  weitem  das  größte  Interesse  haben  die  Fälle  von  mangel- 
hafter Vereinigung  der  Mülle Rschen  Gänge  bei  Einzelindividuen 
sowohl  in  morphologischer,  als  in  genetischer,  entwicklungsgescliicht- 
licher  und  sogar  in  phylogenetischer  Beziehung  gefunden.  Die  phylo- 
genetischen Anklänge  erhielten  ihren  Ausdruck  schon  bei  Kussmaul 
in  der  Benennung  des  Uterus  duplex  separatus  cum  vagina  duplice 
separata  nach  gewissen  Monotremeu  und  Beuteltieren  (speziell  Di- 
delphis  dorsigera)  als  Uterus  didelphis. 

Morphologie.  Es  würde  zu  weit  führen,  eingehende  Schilde- 
rungen verschiedener  Arten  in  kasuistischer  Form  hier  wiederzugeben. 
Eine  Gruppierung  läßt  sich  etwa  in  der  Weise  vornehmen,  daß  man 
die  Fälle  von  vollständiger  Trennung  von  Uterus  und  Scheide  für 
sich  betrachtet,  dann  die  auch  äußerlich  noch  teilweise  getrennten, 
endlich  an  dritten  Stelle  die  äußerlich  vereinigten,  im  Lumen  aber  noch 
mehr  oder  weniger  getrennten  Fälle. 

Der  Uterus  duplex  separatus  cum  vagina  duplice  separata 
(vielleicht  noch  besser  Semi uteri  separat i)  bildet  schon  bei 
Kussmaul  eine  Gruppe  für  sich ;  und  alle  späteren  Autoren  sind  ihm 
darin  gefolgt,  weil  die  Entstehungsursachen  ohne  Zweifel  schon  vor 
Vereinigung,  bezw.  Annäherung  der  MÜLLERschen  Gänge  eingesetzt 
haben  müssen.  Bereits  Kussmaul  und  Krieger  5)  sprachen  sich 
dahin  aus,  daß  diese  Form  nur  bei  lebensunfähigen  Früchten  mit 
ausgedehnten  Spaltbildungen  (Bauch,  Blase,  Darm  etc.)  vorkomme. 
Kussmaul  bringt  auch  eine  derartige  Abbildung  nach  Fraenkel 
(1825),  und  einen  ähnlichen  Fall  finden  wir  bei  P.  Müller  Unter 
den  kasuistisch  beschriebenen  Fällen  von  Ectopia  vesicae  mit  Darm- 
spalte findet  sich  noch  eine  Reihe  weiterer;  ich  erwähne  z.  B. 
Martin*^),  v.  Winckel'-*),  auch  einen  von  mir  gelegentlich  beschrie- 
benen Fall "),  Rosenhaupt  etc. 

Das  Vorkommen  dieser  Mißbildung  bei  sonst  wohlgebildeten  Er- 
wachsenen ist  zwar  oft  behauptet  worden,  allein  der  einwandfreie 
Beweis  dafür  ist  noch  nicht  erbracht.    P.  Müller  reproduziert  Ab- 


1)  Kussmaul,  1.  c.  p.  30,  Anm. 

2)  Thilow,  Beschreibung  anat.-pathol.  Gegenstände,  Gotha  1804,  8. 

3)  Depage,  Ein  Fall  von  Uterus  triseptus.  Ärch.  de  Tocologie  et  de  Gyn(3Col., 
Paris  1894. 

4)  Croasdale,  Amer.  Journ.  of  Obstetr.,  New  York,  Vol.  XXIX. 

5)  Krieger,  Monatsschrift  f.  Geburtskunde,  Bd.  XII. 

6)  Kussmaul,  1.  c.  p.  23,  Fig.  20. 

7)  P.  MtJLLER,  Handbuch  der  Frauenkrankheiten  von  Billroth-Lücke,  Bd.  I, 
1885,  p.  558. 

8)  Martin,  Monatsschrift  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXIV,  1864,  p.  161. 

9)  V.  Winckel,  3  Fälle  im  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  298  ff., 
Fig.  59,  60,  61,  und  em  Fall  m  Volkmanns  öammlung  khn.  Vorträge,  1899, 
No.  251/2,  p.  1530. 

10)  Kermauker,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXVIII,  1906,  Heft  2;  FaU  2. 

11)  Eosenhaupt,  Archiv  f.  Kinderheilkunde,  Bd.  LXI,  1905. 


Symmetrische  Doppelbildungen  des  Uterus.  263 


bildungen  von  Eisenmann  (1.  c.  p.  559)  und  Cassan  (1.  c.  p.  565), 
doch  setzt  er  selbst  Zweifel  in  die  Richtigkeit  der  Zeichnung.  Wir 
müssen  uns  den  neueren  Autoren  anschließen,  welche  einhellig  den 
klinischen  Tastbefund  für  die  Diagnose  als  ungenügend  erklären  und 
sämtliche  nur  klinisch  beobachteten  Fälle  verwerfen.  Isolierung  der 
Hörner,  Beweglichkeit  derselben  gegeneinander  sind  nicht  maßgebend ; 
in  allen  Fällen,  die  nachträglich  zur  Obduktion  kamen,  konnten  zum 
mindesten  Verbindungen  der  Cervixabschnitte  in  irgendeiner  Art 
nachgewiesen  werden  (vergl.  Fall  Freudenberg  i) ;  auch  Obduktions- 
befunde, in  welchen  darauf  nicht  genauestens  Rücksicht  genommen 
ist,  sind  nicht  brauchbar  2). 

In  der  klinischen  Literatur  ist  übrigens  dadurch  noch  weitere  Verwirrung  ein- 
gerissen, daß  seit  P.  Müller  und  Scheoeder  die  Bezeichnung  Uterus  didelphys  auch 
für  den  Uterus  duplex  bicornis  cum  vagina  septa  angewendet  worden  ist.  Nagel  ^) 
hat  bereits  auf  diesen  Fehler  hingewiesen.  Deshalb  ist  uns  auch  der  Vorschlag 
V.  Winckels'*),  diesen  Namen  ganz  fallen  zu  lassen,  sehr  sympathisch. 

Die  Form  der  Gebärmutterhörner  ist  walzenförmig,  nach  oben  spitz  zulaufend ; 
meist  sind  sie  nach  auswärts  gekrümmt  oder  hegen  ganz  der  seithchen  Bauchwand 
bezw.  der  Huiterfläche  der  ektojDischen  Blase  an,  mehrere  Zentimeter  voneinander 
entfernt.  Zwischen  ihnen  findet  sich  fast  regelmäßig  eine  Kommunikation  des 
Darmes  mit  dem  Blasenfeld,  ein  Moment,  auf  welches  wh-  noch  zurückkommen 
werden.  Die  Scheide  ist  gewöhnhch  nur  im  oberen  Abschnitt  entwickelt  und  endet 
blind  in  der  Wand  der  Blase,  oder  sie  kommuniziert  mit  der  Blase  selbst  (m  memem 
Fall  auf  der  einen  Seite,  und  zwar  oberhalb  der  Uretermündung)  oder  mit  der  Harn- 
röhre bezw.  einer  persistierenden  Kloake.  Die  Tuben  bUden  eine  mehr-  oder  weniger 
geradlinige  Fortsetzung  des  Gebärmutterhornes  imd  liegen  (bei  den  Eventrationen) 
samt  den  zugehörigen  Ovarien  nahe  dem  Rande  des  Bauchbruches,  oft  in  einer 
Höhe  mit  dem  M.  rectus  abdominis. 


Die  übrigen  Formen  der  zweihörnigen  Gebärmutter  sind  weitaus 
häufiger  und  kommen  zwar  häufiger  bei  Mißgeburten,  aber  auch  un- 
abhängig von  anderen  Mißbildungen  bei  wohlgebildeten  Erwachsenen 
vor.  Sind  die  beiden  Hörner  entsprechend  ausgebildet,  so  deuten 
überhaupt  keine  klinischen  Erscheinungen  auf  die  Deformität  hin  und 
erst  zufällig  wird  dieselbe  entdeckt.  Charakterisiert  ist  sie  im  allge- 
meinen dadurch,  daß  die  beiden  walzenförmigen,  spitz  zulaufenden 
Hörner  der  Gebärmutter  nach  oben  divergieren  und  an  Stelle  des 
Fundus  uteri  durch  eine  verschieden  weit  herabreichende  Einsattelung 
getrennt  sind.  Dieser  Einsattelung  entspricht  in  der  Lichtung  des 
Organs  eine  Trennung  der  Höhlen,  welche  mitunter  entsprechend  der 
äußeren  Isolierung  auch  aufhört,  in  anderen  Fällen  sich  jedoch  in 
Form  eines  verschieden  weit,  selbst  bis  an  die  Scheide  und  an  den 
Hymen  herabreichenden,  gelegentlich  auch  unterbrochenen  Septums 
fortsetzt.  Die  Septumbildung  hat  diese  Gruppe  —  als  etwas  In- 
konstantes —  mit  der  folgenden  gemeinschaftlich.  Für  die  Ein- 
teilung der  Gruppe  ist  sie  zunächst  unwesentlich.  —  Die  Gruppe 
umfaßt  demnach: 


1)  Freudenberg,  Zeitschrift  f.  Geburtshilfe  und  Gynäkologie,  Bd.  V,  p.  334. 

2)  Einen  typischen  Fall  hat  neuerdüigs  Usger  beschrieben.  Es  handelte  sich 
um  einen  sogenannten  Pseudohermaphroditismus  [mascuüuus  int.  (Klebs)J.  Die 
beiden,  höchst  mangelhaft  entwickelten  MÜLLERschen  Gänge  sind  iii  ihrer  ganzen 
Länge  vollkommen  getrennt  (s.  p.  827). 

8)  Nagel,  in  Veits  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1897,  p.  569. 
4)  V.  WlNCKEL,  1.  c.  p.  1561. 
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1)  den  Uterus  bicornis  bicollis, 

2)  den  Uterus  bicornis  un  i colli s  (septus  und  simplex),  und 
als  dessen  geringste  Grade  den  Uterus  arcuatus  und  planifundalis 

Beim  Uterus  bicornis  bicollis  (Semiute  ri  coniuncti,  con- 
nexi)  sind  nicht  nur  die  Gebärmutterhörner  voneinander  getrennt 
und  oft  recht  weit  voneinander  entfernt,  sondern  auch  die  Hals- 
abschnitte zum  mindesten  so  weit  isoliert,  daß  jeder  Teil  seine  eigene 
Portio  hat;  oft  sind  sie  sogar  nur  durch  eine  bindegewebige,  von 
Peritoneum  überzogene  Brücke  X- förmig  miteinander  verbunden 
(S.  connexi  im  Gegensatz  zu  den  fester  verbundenen  coniuncti). 
Aber  auch  straffere  Verbindungen  können  bei  eintretender  Schwanger- 
schaft außerordentlich  gelockert  werden,  so  daß  hierdurch  eine  voll- 
kommene Trennung  der  beiden  Hälften  vorgetäuscht  wird  [Dirner  2), 
TscHUDY^),  GuERARD"*)].  Darauf  ist  es  wohl  auch  zurückzuführen, 
daß  gerade  in  der  Schwangerschaft  bezw.  im  Wochenbett  die  Diagnose 
auf  Uterus  didelphys  relativ  oft  gestellt  wurde  [Pfannenstiel  5)]. 
Gewöhnlich  ist  bei  dieser  Form  auch  ein  vollständiges  Septum  der 
Scheide  vorhanden.  Nach  Säxinger  ^)  war  in  Fällen  von  Oldham, 
Meckel,  Henkemöller,  nach  Thomaes')  Zusammenstellung  von  76 
Fällen  sogar  in  10  7o  an  jedem  Scheidenrohr  ein  eigener  Hymenal- 
saum  vorhanden. 

Beim  Uterus  bicornis  unicollis  (Semi uteri  conglutinati, 
conglobati,  congressi)  kann  die  Divergenz  der  beiden  Hörner 
auch  sehr  weit  gehen;  aber  ihre  äußere  Trennung  hört  oberhalb  des 
inneren  Muttermundes  auf.  Der  Halskanal  ist  gewöhnlich  einfach, 
kann  jedoch  auch  teilweise  durch  ein  Septum  halbiert  sein.  Von  der 
Tiefe  der  Einsattelung  zwischen  den  Hörnern,  von  ihrer  Divergenz 
wird  die  äußere  anatomische  Form  dieser  Deformität  abhängen ;  daß 
zahllose  Varianten  möglich  sind,  bis  zu  der  recht  häufigen,  auch 
klinisch,  besonders  im  puerperalen  Zustande  zu  erkennenden  Form 
des  Uterus  arcuatus,  ist  leicht  einzusehen. 

Uebrigens  sind  auch  diese  beiden  Hauptgruppen  noch  durch  Uebergangsformen 
verbunden.  Ich  erwähne  einen  von  Schatz**)  beschriebenen  Fall,  in  welchem  am 
Muttermund  sagittal  gestellte  Kerben  die  Form  desselben  etwa  QQ-förmig  gestalteten 
und  die  Trennung  erst  im  Cervicalkanal  begann.  Im  unteren  Teil  der  Scheide  war 
außerdem  ehi  Septum  vorhanden. 

Gemein schafthch  ist  beiden  Gruppen,  daß  die  Scheide,  selbst  wenn  sie  ein 
Septum  aufweist,  eine  einheitliche  UmhiUlung  besitzt.  Die  SeptumbUdung  ist  durch- 
aus nicht  immer  vollkommen;  am  häufigsten  ist  der  untere  Abschnitt  einfach,  doch 
kann  ein  Septum  auch  unten  in  verschiedener  Ausdehnung  vorhanden  sein,  während 
es  oben  durchbrochen  ist  oder  ganz  fehlt  ^). 


1)  Das  Vorkommen  eines  Uterus  incudiformis  erscheint  mir  (als  angeborene 
Anomalie)  durch  die  bisherigen  Beobachtungen  (cf.  Kussmaul  1.  c)  nicht  genügend 

2)  'Dirnee,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XXII,  p.  463. 

3)  TscHUDY,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XLIX. 

4)  V.  GuEEARD,  Monatsschr.  f.  Geburtshilfe  und  Gynäkologie,  Bd.  VII,  1898, 
p.  288. 

5)  PFAJsnsTENSTiKL,  Festschrift  der  Deutschen  Gesellschaft  für  Gynäkologie,  1894. 

6)  SÄxnsTGER,  Krankheiten  des  Uterus.  Vierteliahrsschr.  f.  prakt.  Med.,  Prag 
1866,  p.  104. 

7)  Thomae,  Fall  von  Uterus  bicornis  septus  cum  vagina  septa.  Inaug.-Diss. 
Leipzig,  1904. 

8)  Schatz,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  I,  p.  14.  § 

9)  Interessant  war  die  Geburtskomi^likation  in  Pieeras  FaU  (Soc.  d'obst^trique 
de  Paris,  ref.  Centralbl.  f.  Gynäkologie,  1908,  p.  1532)  von  Uterus  bicornis  unicollia 
mit  vagma  septa.  Die  Geburt  erfolgte  in  Fußlage,  derart,  daß  in  jede  Scheide  ein 
Bein  zu  hegen  kam,  das  Kind  also  auf  dem  Septum  ritt. 
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Auch  im  Uterus  selbst  kann  dem  Septum  nur  sekundäre  Be- 
deutung zuerkannt  werden ;  dasselbe  ist  nämlich  in  seiner  Ausdehnung 
sehr  variabel,  ebenso  in  seiner  Dicke.  Reicht  es  bis  zum  äußeren 
Muttermund  herab,  so  wird  der  Uterus  als  septus  bezeichnet,  endet 
es  höher  oben,  so  nennt  man  ihn  subseptus.  Dieselben  Attribute 
werden  auch  bei  der  Scheide  angewendet. 

Die  Ausbildung  der  beiden  Hörner  ist  bei  den  höheren  Graden 
selten  vollkommen  symmetrisch  (z.  B.  Fall  Israels  ^) ;  meist  sind 
sie  ungleich  groß,  das  rechte  gewöhnlich  kleiner  als  das  linke;  die 
Länge  schwankt  zwischen  4  und  11  cm,  meist  7 — 5  cm,  die  Ent- 
fernung der  spitzen  Enden  der  Hörner  zwischen  5  und  8  cm.  Auch 
die  Scheidenrohre  sind  verschieden  weit,  meist  rechts  etwas  enger. 

In  einigen  Fällen  (nach  Thomae  in  8  Proz.)  fand  sich  auch  ein 
Ligamentum  recto-vesicale,  welches  die  Furche  zwischen  den  beiden 
Hörnern  durchsetzte.    (Fig.  154.) 


Fig.  153.  Uterus  bicornis  bicollis  solidus  nach  HEPPiSTEE,  unbekannter  Provenienz. 
a  solide  Scheide,  h  rechter,  c  Imker  Uterus,  d  Collum,  e  Corpus  uteri.  /  Art.  uter. 
g  Lig.  rot.    h  Lig.  ovar.    i  Tube,    h  Fimbrienende  derselben,    n  Ovarium. 

Erwähnt  sei  noch,  daß  in  einigen  Fällen  die  beiden  Hälften  des  Uterus  so  ge- 
legen waren,  daß  das  Septum  schon  in  der  Scheide  und  in  der  Gebärmutter  trans- 
versal im  Becken  stand  [v.  Gtterajrd^),  Holländer^)].  Zur  Erklärung  hat  man 
die  physiologische  Neigung  zur  Torsion  der  linken  Uteruskante  nach  vorn  heran- 
gezogen. Dasselbe  Verhalten  hat  übrigens  bei  spiraüger  Drehung  der  Scheide 
C.  MLettenheemee    bei  einem  Uterus  septus  (bilocularis)  gefunden. 

Die  klinischen  Erscheinungen  hängen  im  allgemeinen  mehr  mit  dem 
Grad  der  Ausbildung  der  beiden  Hörner,  denn  mit  der  Anomalie  selbst  zusammen. 
Gelegen thch  kann  die  enge  Scheide  Störungen  bei  der  Kohabitation  bedingen  (Neu- 
gebauer sah  Perforation  des  Septums  imd  tödUehe  Blutung).  Die  Menstruation 
erfolgt  meist  aus  beiden  Uteris  gleichzeitig  [siehe  Abbildung  bei  Pollack  ^)] ;  Aus- 
nahmen sind  etwa  die  Fälle  von  Henderson,  Heez^).  Schwangerschaft  wurde 
häufig  beobachtet,  zum  Teil  sogar  beträchtüche  Fertilität;  die  Geburt  war  sicher  in 
der  Hälfte  der  Fälle  ungestört.    Einseitige  entzündliche  Erkrankungen,  aber  auch 


1)  Israel,  Charitö-Annalen,  11.  Jahrg.  (Literatur,  1866 — 1884). 

2)  V.  GUEEAED,  Monatsschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  VII,  1898,  p.  288. 

3)  HoLLÄNDEE,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1894. 

4)  Mettenheimee,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  L.  1895. 

5)  Pollack,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXV,  Tai.  11. 

6)  Heez,  Wien.  med.  Wochenschr.,  1905,  No.  4. 
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doppelseitige,  wenn  beide  Vaginae  benützt  wurden  (eigener  Fall),  Myome,  Carcinome 
[cf.  CzERWENKA ')]  sind  wiederholt  beobachtet.  Bekannt  ist  die  Annahme,  daß  der 
Uterus  arcuatus  eine  Ursache  von  Quer-  und  Schräglagen  bildet. 

Genese.  Wir  wollen  im  folgenden,  obwohl  von  den  asymme- 
trisch entwickelten  Formen  dieser  Gruppe  bis  zur  nächsten  Gruppe 
fließende  Uebergänge  bestehen,  versuchen,  nur  die  bleibende  Trennung 
der  MÜLLERSchen  Gänge  zu  erörtern. 

In  erster  Linie  war  das  Ligamentum  recto-vesicale,  ein  sagittales,  oft  sehr  dickes, 
straifes  Band  (Fig.  154)  beschuldigt  worden  [Kriegeb  -),  Kussmaul  u.  a.].  Krieger 
sah  es  als  Rest  des  unvollständig  rückgebildeten  Allan toisschlauches  an,  andere  als 
Rest  einer  fötalen  Peritonitis  bezw.  als  Folge  einer  fötalen  Verklebung  zwischen 
Blase  und  Darm,  wieder  andere  nicht  als  Ursache,  sondern  als  Folge  der  ausge- 
bliebenen Verschmelzung  der  MÜLLERschen  Gänge,  gewissermaßen  als  die  stehen- 
gebliebene Peritonealfalte,  in  welche  der  Uterus  hinemwachsen  soUte.  Ahlfeld  •'') 
geht  in  der  Deutung  des  Ligaments  sehr-  richtig  von  den  Blasen -Bauchspalten  aus. 
Ich  verweise  diesbezüglich  auf  die  Ausführungen  p.  78  und  erinnere  daran ,  daß 
wir  den  Uterus  duplex  separatus  (öemiuteri  separat!)  meist  bei  hochgradigen  Miß- 
bildungen des  unteren  Körperendes  vorfinden,  und  sehr  oft  in  dem  IJlasenfeld  eine 
Kommunikation  zwischen  Blase  und  Dünn-  bezw.  Dickdarm.  Das  Lig.  vesico-rectale 
ist  demnach  wohl  nichts  anderes  als  ein  Ueberrest  dieser  abnormen  Kom- 
munikation; es  ist  meiner  Ansicht  nach  weder  direkte  Ursache  noch  Folge,  son- 
dern Begleiterscheinung  der  UterusmißbUdung ;  sem  gelegenthches  Vorkommen  bei 
Uterus  bicornis  beweist  nur,  daß  hier  analoge  frühzeitige  Störungen  vorhanden 
waren,  wie  bei  den  höheren  Graden,  und  daß  es  nicht  richtig  ist,  aus  der 
definitiven  Form  des  Uterus  bestimmte  Schlüsse  auf  eine  spätere  Entwicklungszeit 
zu  ziehen. 

Erwähnt  sei  noch  die  Annahme  Picks  daß  Myomkeime,  eventuell  als  diffuse 
Hyperplasie  des  Septuras,  die  Verschmelzung  der  MÜLLEEschen  Gänge  verhindern 
können ,  sowie  die  Theorie  R.  Meyers  ^),  der  eine  primäre  Ueberdrehung  der 
MÜLLERschen  Gänge  annimmt. 

Nach  Thiersch")  sollte  stärkere  Entwicklung,  längeres  Bestehen  und  weiteres 
Auseinanderliegen  der  WoLFFschen  Körper  die  Ursache  sein.  Später  hat  dann  in 
erster  Linie  F.  v.  Winckel  diese  Theorie  wieder  aufgenommen  und  ausgebaut.  Das 
entwicklungsgeschichthche  Fimdament  und  die  daraus  sich  ergebenden  Schluß- 
folgerungen verdanken  wir  den  Arbeiten  0.  Frankls  '),  dessen  Ausführungen  in 
Kürze  wiedergegeben  seien. 

Frankl  weist  nach,  daß  das  Lig.  teres  uteri,  die  frühere  PHca  inguinalis  des 
WoLFFschen  Körpers,  durch  die  Involution  des  kaudalen  Urnierenpols  entsteht; 
seine  Verbindung  mit  dem  Uterus  erhält  es  durch  Vermittlung  des  WoLFFschen 
Ganges,  und  zwar  kaudaiüwärts  von  der  KreuzungssteUe  von  WoLFFschem  und 
MtiLLERschem  Gang.  Bei  verlangsamter  Involution  des  kaudalen  Ufnierenpoles  wird 
dieses  Band  kurz  bleiben,  ist  der  Pol  zugleich  sehr  breit,  so  wii'd  es  auch  breiter, 
dicker  werden  als  in  der  Norm.  Liegt  der  kaudale  Urnierenpol  mehr  lateral,  so 
wird  auch  die  Phca  weiter  lateral  zu  liegen  kommen.  In  der  Folge  wird  durch  das 
kurze,  dicke  Band  mechanisch  der  WoLFFsche  Gang  in  lateraler,  ventraler  und 
kaudaler  Richtung  verzogen,  imd  mit  ihm  auch  der  MtiLLERsche  Gang  (vgL  R.  Meyers 
Ueberdrehung).  —  Das  Material  dazu  aus  der  vergleichenden  Anatomie  hat  Holzbach  ^), 
der  sich  Frankls  Anschauungen  anschließt,  übersichtlich  zusammengestellt. 

Ueber  die  Ursachen  der  verzögertm  Involution  der  Urniere  und  den  eventuellen 
Zusammenhang  mit  Anomahen  der  Niere,  die  schon  oft  bei  Genitalmißbildungen  kon- 


1)  Czerwenka,  Monatsschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XX,  1904, 
p.  1065. 

2)  Krieger,  Monatsschr.  f.  Geburtskunde,  Bd.  XII. 

3)  Ahlfeld,  Mißbildungen  des  Menschen,  Bd.  II,  1882,  p.  212. 

4)  Pick,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LH,  1896,  p.  389  und  Bd.  LVII,  1898, 
p.  596. 

5)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XXXVIII, 
1898,  p.  16. 

6)  Thtersch,  Münch.  iUustr.  med.  Zeitung,  Bd.  I,  1852. 

7)  0.  Franke,  Das  runde  Mutterband.  Denkschir.  d.  Kais.  Akad.  d.  Wissen- 
schaften, Wien  1902.  —  Ueber  Mißbildungen  der  Gebärmutter  und  Tumoren  der 
TJterushgamente.    Volkmanns  Sammlung  khn.  Vorträge,  1903,  No.  363. 

8)  Holzbach,  Hegars  Beiträge  zur  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XIV,  1909. 
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statiert  wurden  [Schtjpmann A.  Paltauf-),  Hönigsberg Daniel*)  u.  v.  a.], 
läßt  sich  bestimmtes  nicht  aussagen. 

Mit  Frankls  Theorie  ist  einem  Befunde  Rechnung  getragen,  nämlich  dem 
öfters  konstatierten  abnormen  Verhalten  des  Lig.  rot.  Wiederholt  ist  dasselbe  sehr 
kurz  und  breit  gefimden  worden,  besonders  auffallend  in  dem  Falle  von  R.  Meyer, 
seit  V.  AVinckel  auch  von  Hönigsberg,  Schottländer  °)  u.  a.,  seine  AnsatzUnie 
am  Uterus  war  verbreitert  oder  gar  abnorm  gelagert,  an  der  Tube  (Fig.  160). 
FrAjSTkl  sieht  in  dem  darin  hegenden  Hinweis  auf  Involutionsanomaheu  des  Wolff- 
schen  Körpers  die  Andeutung  der  ersten,  für  uns  erkennbaren  Entwicklungsvorgänge, 
welche  der  Entstehung  von  Gebärmuttermißbildungen  vorausgehen.  Zweifellos  ein 
Fortschritt  in  der  Erkenntnis  der  formalen  Genese. 

Schottländer  °)  hat  jüngst  in  zwei  Fällen  bei  sonst  normaler  Gebärmutter 
eine  vollkommene  Gabelung  des  Lig.  rot.  an  seiner  Ansatzstelle  gefunden. 


Fig.  154.  Ligamentum  recto-vesicale  nach  Dalla  Rosa.  VI  5.  Lendenwirbel. 
+  Darmbein.  Flexura  sigm.  F?«  Blase.  PF  Lig.  recto-ves.  Ä  Rectum.  C  Corpus 
uteri.    0  Ovar.    T  Tube.    Lt  Lig.  teres. 

Ich  möchte  hier  ganz  kurz  auf  die  Kombination  mit  Nierenanomahen  hin- 
weisen. In  Fig.  155,  die  von  einer  ca.  8-monathchen  Frucht  stammt,  ist  neben  Uterus 
bicornis,  Dystopie  der  rechten  Niere')  und  Fehlen  der  linken  Art.  umbihcaHs  auf- 
fallend, daß  das  rechte  Lig.  rot.  breit  und  dick,  das  hnke  sehr-  zart  ist.  Wir  sehen 
aber  auch  links  den  Ureter  stark  geschlängelt.  Liaks  beträgt  die  Distanz  zwischen 
unterem  Nierenpol  und  Uterus  3  cm,  rechts  1  cm ;  das  rechte  Utenishorn  ist  massiger, 
dicker,  und  steht  trotz  des  dicken  Lig.  rot.  höher  als  das  hnke;  und  die  Art.  timbiUc. 
tritt  aufiallend  hoch  ins  Lig.  latum  ein ;  auf  den  ersten  Bhck  scheinen  Niere,  Gebär- 
mutterhorn und  Art.  urabUic.  wie  zusammengeschoben,  bezw.  man  hat  den  Eindruck, 
daß  die  Cölomwandabschnitte  dazwischen  sich  nicht  ordenthch  entwickelt  haben. 


1)  ScHUPMANN,  Organ  f.  d.  ges.  Heilkunde,  Bd.  II,  1842,  Heft  1. 

2)  A.  Paltatif,  Zur  Kenntnis  der  Uterus  unicornis.  Med.  Jahrb.  der  k.  k. 
Ges.  d.  Aerzte,  Wien  1885. 

3)  Hönigsberg,  Monatsschrift  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XV. 

4)  Daniel,  Monatsschrift  f.  Gebiu-tshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XX,  1904,  p.  678. 

5)  Schottländer,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXXI,  1906,  Heft  1. 

6)  Schottländer,  Geb.  gyn.  Gesellschaft  Wien,  Februar  1909. 

7)  In  neuerer  Zeit  ist  wiederholt  auf  diese  Koinzidenz  zwischen  Mißbildung 
der  Gebärmutter  und  kongenit.  Dystopie  der  Niere  aufmerksam  gemacht  worden 
(cf.  PoLLAK,  Gynäkologische  Rundschau,  1907,  p.  243). 
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Die  Lig.  rot.  und  lata  sind  aber  ursprünglich  Teile  der  parietalen  Cölorawand,  sie 
entstehen  aus  derselben  durch  Faltenbildung  (Frankl).  Ich  möchte  daher,  wie  ich 
bereits  an  anderer  Stelle  erwähnt  habe'),  die  Küi'ze  des  Lig.  rot.  (und  latum,  vergl. 
E.  ÄIeyer,  Frankl)  nur  als  morphologischen  Ausdruck  füi-  em  Zurückbleiben  im 
Wachstum  der  parietalen  Bauchwand  gelten  lassen.  Der  steilere  Verlauf  des  Lig. 
rot.  ist  auch  nur  die  Folge  des  mangelhaften  Wachstums  und  entspricht  frühen 
embryonalen  Verhältnissen. 

Endhch  sei  noch  darauf  hingewiesen,  daß  ScHOTTLiNDER  auffäUige  Entwick- 
lung und  auffallende  Beziehungen  des  WoLPFschen  Ganges  zur  Uterusschleimhaut 

konstatieren  konnte,  die  auf 
ein  partiell  verzögertes  Wachs- 
tum der  Wandschichten  beider 
Organe  selbst  hindeuten. 

Soweit  das  bisherige  Tat- 
sachenmaterial. Noch  einmal 
sei  betont,  daß  man  die  Hem- 
mungsbildungen des 
Genit  alajjparates  nicht 
isoliert  betrachten  darf,  son- 
i       jgr^'.'jlinf   i     V  ■  ■'ft  '  devn    berücksichtigen  muß, 

\  Jr^'^^Sf  <^  >'  •       '  •-fs?  -     '^"^  fließende  Uebergänge  be- 

1  jSö^^^^'m*  stehen  von  diesen  Formen  bis 

/  J'^r'jry 1  r»i      Im.  zu  den  ausgedehntesten  Spalt- 

bildungen am  unteren  Körper- 
ende. So  werden  wir  darauf 
geführt,  für  alle  diese 
Formen  gemeinschaft- 
liche Entstehungsur- 
sachen zu  suchen,  die,  in 
verschiedener  Intensität  wir- 
kend, bald  geringere,  bald 
höhere  Grade  von  Mißbil- 
dungen erzeugen ;  ich  verweise 
auf  den  p.  III  (Teil  III,  Ab- 
teilung I)  hypothetisch  ausge- 
sprochenen Gedanken,  mecha- 
nische Momente  dafür  heran- 
zuziehen, die  natürlich  nur 
in  sehr  frühen  Entwicklungs- 
stadien wirken  und  später 
durch  weitere  Entwicklung  im 
normalen  Sinne  wieder  mehr 
oder  weniger  ausgeghchen 
werden  können. 

Ich  habe  an  anderen 
Stellen  die  Bedeutung  des 
Septum  recto-vesicale 
für  die  verschiedenen  Kloaken- 
formen betont  und  dort  auch 
darauf  hingewiesen,  daß  die 
MÜLLEBschen  Gänge,  welche 
in  diesem  Septum  kaudalwärts 
wachsen,  von  der  Beschaffen- 
heit desselben  abhängig  sind. 
Störungen  der  Wachstums- 
geschwindigkeit dieses  Sep- 
tums  müssen  auch  Störungen 
in  der  Verschmelzung  der 
MtJLLERschen  Gänge  zur  Folge  haben.  Die  mangelhafte  Vereinigung  ist  also  in 
dieser  Auffassung  nie  eine  primäre,  sondern  immer  nur  eine  Begleit- 
erscheinung von  Wachstumsstörungen  des  Septums,  deren  Spuren  wir 
mitunter  noch  finden. 

Das  Lig.  recto-vesicale  ist  eine  solche  Spur.  —  Ich  bemerke  noch  dazu,  daß 
außer  der  Verzögemng  des  Wachstums  auch  noch  eine  Aenderung  derWachs- 


Fig.  155.  Präparat  einer  8-monatHchen  Frucht. 
Uterus  bicornis,  dessen  rechtes  Horn  samt  Adnexen 
der  verlagerten  rechten  Niere  genähert  ist.  Der 
linke  Ureter  verlängert,  die  linke  Art.  umbihc.  fehlt. 


1)  Kermauner,  Diskussion. .  Münch,  med.  Wochenschr.,  1907,  No.  17. 
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tumsrichtung  der  EATHKESchen  Falten  in  Betracht  kommt.  Wachsen  dieselben 
nicht  genau  frontal  (und  das  scheint,  nach  den  QuerschnittsbUdern  am  fötalen 
und  kmdhchen  Uterus,  nie  der  Fall  zu  sem)  einander  entgegen,  sind  sie  noch  dazu 
ein  wenig  asymmetrisch  angelegt,  so  wh-d  sich  das  auch  an  den  beiden  Uterushälften 
bemerkbar  machen,  da  die  Orientierung  der  MüLLERschen  Gänge  innerhalb  des 
Septum  oiFenbar  eine  ganz  bestimmte  ist.  Eine  Schi-ägstellung  der  beiden  urorectalen 
Falten,  Direktion  derselben  nach  vorne  (cf.  Fig.  156)  wird  demnach  die  scheinbare 
Drehimg  der  MÜLLEEschen  Gänge,  welche  E.  Meyer  als  Ursache  der  Doppelbil- 
dung ansah,  zur  Folge  haben  müssen. 


ab  c 

Fig.  156.  Schematische  Darstellung  des  Verhaltens  der  RATHKEschen  Falten, 
a  Symmetrische  Aneinanderlagerung  (scheint  nicht  vorzukommen),  b  Geringe 
Asymmetrie  (das  häufigste  Vorkommnis),  c  Abweichende  Wachstumsrichtung  und 
Ausbleiben  der  Vereinigung. 

Bei  den  verschiedenen  Formen  des  Uterus  bicornis  (Semiuteri 
conglobati)  haben  wir  das  Bestehenbleiben  eines  Septums  unterhalb 
der  Vereinigungsstelle  der  beiden  Hörner  als  eine  zwar  häufige,  aber 
durchaus  inkonstante  Begleiterscheinung  kennen  gelernt.  An  dieser 
Stelle  sind  nun  noch  jene  Fälle  anzuführen,  in  welchen  die  Gebär- 
mutter äußerlich  bei  größerer  Breite  und  abgeflachtem  Fundus  ihre 
normale  Form  erhalten  hat,  aber  ein  Septum  bestehen  geblieben  ist. 
Das  Septum  kann  mitunter  vollständig  sein,  bis  in  die  Scheide  und 
in  den  Introitus  herabreichen  (Uterus  septus,  früher  auch  nach 
Rokitansky  bilocularis  genannt),  oder  es  ist  in  der  mannigfachsten 
Weise  unterbrochen.  Die  Zahl  der  zur  genaueren  Charakterisierung 
der  Formen  gewählten  Namen  ist  sehr  groß.  Ich  führe  nur  die  wich- 
tigsten an.  Beim  Uterus  subseptus  reicht  die  Scheidewand  nicht 
bis  zum  äußeren  Muttermund  (ebenso  Vagina  subsepta);  beim  Uterus 
subseptus  unicorporeus  ist  nur  die  Cervix^),  beim  Uterus 
biforis  nur  der  äußere  Muttermund  durch  ein  Septum  geteilt. 

Septumbildung  der  Scheide  bei  einfachem  Uterus  ist  schon  bei 
Kussmaul  angeführt  und  seitdem  wiederholt  beschrieben.  Wir 
mußten  ein  solches  5  cm  langes,  1  cm  dickes  Septum  einmal  abtragen, 
weil  es  nach  der  Geburt  hypertrophisch  geblieben  und  prolabiert 
war.  Die  Beobachtungen  an  Lebenden  sind  durch  Marchands  -)  Sek- 
tionsbefund bestätigt  worden. 

Erwähnt  sei  noch,  daß  sich  das  Septum  am  Uterus  mitunter  als  Folge  lokalen 
exzessiven  Wachstums  äußerhch  als  eine  Vorbuchtung  am  Fundus  bemerkbar  macht 
(v.  WiNCKELs  Uterus  foras  arcuatus). 

Genetisch  wird  das  Septum  auch  als  Folge  mangelhafter  Vereinigung  der 
MÜLLERschen  Gänge  gedeutet.  Speziell  die  Kombination  mit  der  zweihörnigen  Ge- 
bärmutter spricht  dafür.    Schätz  glaubte  sogar  in  den  Fällen,  in  welchen  nur  die 


1)  FäUe  von  Pacilio,  ref.  Frommels  Jahresbericht  f.  Geb.  u.  Gynäkol.,  1903, 
p.  98;  CiPiNSKY,  Centralblatt  f.  Gynäk.,  1893;  Merttens,  Centralblätt  f.  Gynäk., 
1894;  SiEBOURG,  Centralblatt  f.  Gynäk.,  1901,  p.  639. 

2)  MARCHÄJfD,  Centralblatt  f.  Gynäk.,  1904,  No.  6. 
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Gebärmutterkörper  und  der  untere  Teil  der  Scheide  geteilt  sind,  den  Beweis  dafür 
zu  erblicken,  daß  die  Verschmelzung  der  MÜLLERschen  Gänge  in  der  Gegend  des 
Halsabschnittes  de  norma  beginne  (dagegen  spricht  der  Uterus  subseptus  unicorpo- 
reus).  —  Mit  Nagel  (1.  c.  p.  577)  nehmen  wir  an,  daß  eine  nachträgliche  Ver- 
wachsung der  getrennt  gebhebenen  MÜLLEEschen  Gänge  stattgefunden  hat,  und  jetzt 
der  Schwund  der  Scheidewand  ausgeblieben  ist. 

Es  würde  dies  unsere  oben  ausgesprochene  Ansicht,  welche  uns  von  den  bis- 
herigen genetischen  Einteilungssystemen  abgehen  ließ,  stützen.  Wir  können  annehmen, 
dal'i  (Hcsell)en  Ursachen,  welche  unter  anderen  Umständen  zur  bleibenden  äußerhchen 
Zweiteilung  der  Gebärmutter  führen,  zur  selben  Zeit  gewirkt  haben,  aber  noch 
rechtzeitig  ausgeschaltet  wurden;  durch  nachholendes  Wachsen  im  physiologischen 
Sinne,  dessen  prospektive  Potenz  jedoch  in  einem  bestimmten  Zeitjjunkt  erlischt, 
konnte  wohl  noch  eine  äußerUche  Vereinigung,  nicht  mehr  jedoch  der  Schwund  des 
Septums  herbeigeführt  werden. 


II.  Doppelbildungen  mit  Systemdefekten  (asymmetrische  Verdoppelungen). 

Streng  genommen  können  wir  zwar  auch  hier  fließende  Ueber- 
gänge  zwischen  dieser  und  der  vorigen  Gruppe  finden ;  trotzdem 
scheint  uns  die  Abgrenzung  berechtigt,  weil  ein  neuer  morphologischer 
und  genetischer  Faktor  zu  berücksichtigen  ist,  nämlich  die  mangel- 
hafte Ausbildung  des  einen  oder  beider  MÜLLERschen 
Gänge.  Verzögertes  Wachstum  der  einen  Seite  kann  sich  kombinieren 
mit  den  Ursachen  der  symmetrischen  Doppelbildung,  kann  aber  auch, 
wie  leicht  verständlich,  an  und  für  sich  mangelhafte  Verschmelzung 
der  beiden  Teile  bedingen. 

Je  nachdem  das  ganze  System  der  einen  oder  beider  Seiten  ver- 
kümmert ist  oder  nur  einzelne  Abschnitte,  können  wir  wieder  3  Gruppen 
unterscheiden. 

1.  Doppelbildungen  mit  rudimentärer  Entwicklung  des 
ganzen  Systems  einer  Seite. 

Uebergangsformen  bilden  jene  Fälle  von  Uterus  bicornis,  in 
welchen  das  eine  Horn  kleiner  und  schmächtiger  ist  als  das  andere 
(Semiuteri  coniuncti  asymmetrici,  dexter  s.  sin.  rudi- 
mentarius).  In  den  höheren  Graden  verliert  der  rudimentäre 
MüLLERSche  Gang  der  ganzen  Länge  nach  seine  Lichtung,  wird  zu 
einem  soliden,  verschieden  dicken,  bandartigen  Gebilde  (Semiuterus 
dext.  s.  sin.  rudiraentarius),  welches  in  der  Gegend  des  inneren 
Muttermundes  oder  auch  höher  oben  vom  anderen  Horn  abgeht,  im 
oberen  Rand  des  Lig.  latum  schräg  nach  außen  bis  an  die  Abgangs- 
stelle des  Lig.  rotundum  zieht,  von  da  ab  als  noch  schmälerer  Strang, 
die  rudimentäre  Tube.  Der  Eierstock  ist  mitunter  vorhanden,  kann 
aber  auch  fehlen.  Die  Verbindung  des  rudimentären  Ganges  mit  der 
anderen  Seite  kann  sogar  scheinbar  ganz  aufgehoben  sein. 

Als  höchste  Grade  kann  man  diejenigen  bezeichnen,  bei  welchen 
von  dem  einen  MÜLLERschen  Gang  wenigstens  makroskopisch  über- 
haupt keine  Reste  mehr  zu  finden  sind,  höchstens  noch  Rudimente 
des  Eierstockes,  eventuell  des  Eileiters.  Diese  Fälle  werden  in  der 
Regel  als  Uterus  unicornis  geführt  (Semiuteru  s  dexter  s. 
sin.).  Mit  Nagel  nehmen  wir  an,  daß  eine  vollständige  primäre 
Aplasie  bei  sonst  wöhlgebildeten  Individuen  nicht  vorkommt,  nur  bei 
hochgradigen  Mißbildungen  (Halbseitendefekt) ;  insofern  ist  auch  die 
Benennung  Uterus  unicornis,  streng  genommen,  nicht  richtig,  da  es 
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sich  wahrscheinlich  immer  um  ein  wenn  auch  hochgradig  defektes 
Nebenhorn  handelt  i). 

In  der  äußeren  Form  der  hierher  gehörigen  Fälle  herrscht  große 
Mannigfaltigkeit.  Bedingt  wird  dieselbe,  wie  dies  bereits  vielfach 
betont  ist,  durch  den  Grad  der  Ausbildung  des  verkümmerten  Hornes. 
Das  ausgebildete  Horn  ist  stets  im  Verhältnis  zur  Breite  auffallend 
lang,  liegt  schief  im  Becken  und  ist  nach  der  Seite  gekrümmt,  der 
Hals  ist  lang  und  dicker  als  der  Körper,  die  Portio  klein.  Die  Ad- 
nexe der  entsprechenden  Seite  normal.  Auf  der  anderen  Seite  tief 
unten  der  Abgang  des  Lig.  latum  mit  dem  verkümmerten  Horn. 


Fig.  157.  Uterus  mit  rudimentärem  Nebenhorn  (nach  einem  Präparat  der 
II.  Universitäts-Frauenkhnik  in  Wien),  ts  hnke  Tube,  os  linkes  Ovar.  Irs  hnkes  Lig. 
rot.  Die  rechte  Tiibe  (td)  endet  spitz  zulaufend,  geschlossen,  in  die  MoRGAGNische 
Hydatide;  das  rechte  Ovar  ist  sehr  klein,  das  Mesovarinm  lang;  das  rechte  Lig. 
rot.  sehr  dick,    cd  das  rechte  nidimentäre  Horn. 


In  den  genetischen  Systemen  wird  der  Uterus  unicornis  in  die  2.  Gruppe 
(4.- — 8.  Woche)  eingereiht;  allein  zwei  Momente  scheinen  dafür  zu  sprechen,  daß  es 
sich  bei  dieser  Anomahe  —  abgesehen  von  der  ausbleibenden  Verschmelzung  der 
MÜLLERschen  Gänge  —  um  eine  viel  kompliziertere  und  früher  erfolgende  Störung 
handelt,  nämhch  einerseits  der  nicht  so  seltene  mangelnde  Descensus  des  Eierstockes 
IHöNiGSBERG^)]  und  andererseits  die  häufige  Komplikation  mit  Anomahen  der  Niere. 
Schon  A.  PALTArF^)  fand  unter  79  Fällen  36mal  Anomalien  (Defekt,  rudimentäre 
Ausbildung,  Dystopie).  Selbst  der  Ureter  hat  gefehlt.  Im  Falle  Hökigsbergs 
war  die  Uretermündung   als  grubige  Vertiefung   angedeutet,   in  anderen  Fällen 


1)  Natanson,  Monatsschi-ift  f.  Geburtshilfe  und  Gynäkologie,  Bd.  XX,  1904. 
p.  1195,  faßt  seinen  ersten  Fall  neuerdings  doch  so  auf. 

2)  HöNiGSBERG,  Monatsschrift  f.  Geburtshilfe  und  Gynäkologie,  Bd.  XV,  1902, 
p.  762. 

3)  Arnold  Paltauf,  Mediz.  Jahrbücher  der  k.  k.  Gesellschaft  der  Aerzte  in 
Wien,  1885. 
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[v.  WDfCKEL^)]  soll  die  Blase  nur  halbseitig  ausgebildet  gewesen  sein.  Belegt  wird 
der  Zusammenhang  auch  durch  Baxlowitz-),  der  unter  71  Fällen  von  einseitigem 
Xierenmangel  41mal  gleichzeitige  Anomalien  des  Uterus  fand.  Diese  zwar  schon 
KrssJiArx  bekannte,  bisher  aber  viel  zu  wenig  beachtete  Tatsache,  sowie  der  aus- 
gebliebene Descensus  ovai'ii  deutet  auf  eme  Wachstumsstönmg,  welche  etwa  erst 
nach  erfolgter  Ausbildung  der  Xierenknospe,  nach  His  Ende  der  3.  Woche  (Länge 
4,25  mm),  einsetzte,  jedenfalls  aber  nicht  viel  später,  und  nicht  nur  die  Organe  selbst, 
sondern  auch  die  betreffenden  Wandabschnitte  des  Cöloms,  der  Bauchdecken  mit  trifft 
und  deren  normale  Ent^vickllmgen  und  Dislokationen  hemmt.  Auch  das  Verhalten  der 
Gefäße  (HöxiGSBERG)  spricht  dafür,  ebenso  das  gelegenthche  Fehlen  der  Xabelarterie. 

Die  weiteren  Details  der  Genese  entziehen  sich  noch  unserer  Kenntnis.  Es 
können  dieselben  Ursachen  sein,  die  wir  im  vorigen  Abschnitt  erörtert  haben,  nur 
müssen  sie  viel  intensiver  emwirken,  so  daß  ein  späteres  Xachholen  des  Versäumten 
im  Sinne  einer  Eestitution  ausgeschlossen  ist. 

Klinische  Bedeutung  haben  vorwiegend  für  die  Geburtshilfe  jene  Fälle, 
in  welchen  das  rudimentäre  Horn  kanahsiert  ist  und  schwanger  wird ;  Spontangeburt 
ist  ausgeschlossen,  sehr  häufig  kommt  es  infolge  der  mangelhaften  WandbeschaflFen- 
heit  zur  Usur  resp.  Euptur  des  Fruchthalters  ^s.  Weeth")]. 

2.  Doppelbildungen  mit  rudimentärer  Entwicklung  des 
ganzen  Systems  beider  Seiten. 

Uebergangsformen  werden  sich  nur  durch  den  Vergleich  mit 
analogen  Präparaten  derselben  Altersklasse  abgrenzen  lassen ;  die 
höheren  Grade  sind  ohne  weiteres  zu  erkennen.  Selbstverständlich 
ist  auch  hier  nur  die  anatomische  Untersuchung  entscheidend.  Je 
nach  dem  Grade  der  Ausbildung  lindet  mau  schmale,  schmächtige 
Hörner  oder  gar  nur  solide,  platte,  bogenförmige  [Nega.  Strauch*)] 
oder  gabelig  geteilte  [Langenbeck.  Rokitansky,  alle  bei  Kuss- 
maul; GüSSEROw^jJ  Stränge  im  oberen  Rand  der  mangelhaft  ent- 
wickelten Ligamenta  lata  bezw.  an  der  hinteren  Blasenwand,  die  nur 
an  ihrer  Lage,  an  dem  eventuell  erhaltenen  Tubenpavillon  und  den 
mitunter  erhaltenen,  meist  aber  auch  verkümmerten  Ovarien  zu  er- 
kennen sind  (Uterus  bifidus,  rudimeutarius  solid  us).  Die 
Scheide  ist  meist  rudimentär,  ein  solider  Strang,  selbst  das  äußere 
Genitale  oft  mangelhaft  entwickelt.  Dagegen  sind  die  übrigen  sekun- 
dären Geschlechtscharaktere  meist  gut  ausgeprägt;  dennoch  können 
klinisch  Verwechslungen  mit  Pseudohermaphroditen  vorkommen. 

Klinisches  Interesse  haben  die  Fälle  wegen  der  Sterilität  und  eventueller  Ko- 
habitationsbeschwerden ;  gelegenthch  können  große  Ovarien  auch  heftige  ]\IoUmina 
menstrualia  verursachen  [Feaxk"^)]. 

Bezüglich  der  Genese  können  wir  nur  Vermutungen  aufstellen. 
Entweder  haben  die  Momente,  welche  die  Verschmelzung  der 
MÜLLERschen  Gänge  hinderten,  so  intensiv  gewirkt,  daß  eine  dauernde 
Wachstumsstörung  die  Folge  war  (gleichzeitige  Ursachen),  oder  es 
ist  zu  der  bereits  bestehenden  Mißbildung  später  ein  zweites  Moment 
hinzugetreten,  welches  die  weitere  Entwicklung  gehemmt,  vielleicht 
sogar  zur  Involution  geführt  hat  (ungleichzeitige  Ursachen).  —  Das 
Schwinden  der  Lichtung  der  MÜLLERschen  Gänge  auf  Epithelwuche- 
rungen zurückzuführen,  wie  es  Taxdler  will  (cf.  Natanson),  ist  eine 
diskutable  Hypothese. 

1)  V.  WixcKEL,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  294. 

2)  Ballowitz,  Viechows  Archiv  f.  path.  Anatomie,  Bd.  CXLI. 

3)  Weeth,  in  v.  Wesckels  Handbuch  der  Geburtshilfe,  Bd.  II,  1904,  2.  Teil, 
p.  978  ff. 

4)  Steatjch,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gvnäkologie,  Bd.  XV. 

5)  GüsSEEOW.  Monatsschr.  f.  Gebiirtskunde.  Bd.  XXIV  u.  Bd.  XXX,  p.  130. 

6)  Feaitk,  Zeitschr.  f.  Geburtshüfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XYIII,  1890,  p.  187. 
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Vollständiger  Defekt  des  Uterus,  d.  h.  primäre  Aplasie 
beider  MÜLLERSclien  Gänge,  dürfte  bei  sonst  wohlentwickelten  Indi- 
viduen wohl  nicht  vorkommen.  Die  sämtlichen  nur  klinisch  beobach- 
teten Fälle  scheiden  natürlich  aus.  Nur  bei  Sirenenbildungen  (cf.  später) 
u.  a.  ist  er  beobachtet.  Ich  nenne  Fälle  von  Lancereaux  ^)  bei  Hemi- 
cephalus,  Heyfelder  bei  Hydrocephalus,  hochgradigen  Defekt  in 
dem  Monopus  von  Ahlfeld  3). 

V?.  Doppelbildungen  mit  partiellen  Gangdefekten  einer 
oder  beider  Seiten. 

Hierher  gehören  diejenigen  Doppelbildungen,  bei  welchen  Ver- 
kümmerungen einzelner  Abschnitte  der  MÜLLERschen  Gänge,  meist 
einseitig,  aber  auch  symmetrisch  oder  asymmetrisch  beiderseitig  auf- 
treten; es  resultieren  daraus  Unterbrechungen  der  Kanalisation, 
Stenosen  und  Atresien  mannigfacher  Art  mit  ihren  Folgeerscheinungen. 

Zu  den  exquisitesten  symmetrischen  Formen  gehört  etwa  der  bei  Kussmaul 
abgebildete  Fall  Nega,  in  welchem  Ovarium  und  TubenpavUlon  ausgebildet  sind. 

Häufiger  sind  asymmetrische  Defekte.  Bei  der  Besprechung  des  rudimentären 
Nebenhorns  habe  ich  schon  kurz  darauf  hingewiesen  imd  erinnere  nochinals  an 
Natansoks  Abbildung;  außerdem  verweise  ich  auf  eine  Abbüdimg  Lejaes*);  von 
der  Tube  ist  em  beträchtUcher  Abschnitt  peripher  erhaUen,  das  uterine  Stück  xmd 
das  Nebenhorn  selbst  voUkommen  atretisch. 

Die  Ursachen  dieser  Mißbildung,  die  übrigens  auch  bei  regel- 
mäßiger Gestalt  des  Uterus  beobachtet  ist  (Natanson  1.  c),  mögen 
dieselben  sein;  auch  hier  spricht  der  mangelhafte  Descensus  ovarii 
für  eine  intensivere  Wachstumsstörung  der  parietalen  Cölomabschnitte. 
Eigenartig  ist  nur  die  Konzentrierung  des  Effektes  auf  bestimmte 
Gangabschnitte. 

Demnächst  hätten  wir  hier  das  atre tische  rudimentäre 
Nebenhorn  des  Uterus  zu  nennen.  In  den  höchsten  Graden  ist 
überhaupt  nur  ein  kurzes  Stück  kanalisiert  (Königsberg  2  cm). 
Interessanter  und  auch 
klinisch  bedeutungsvoller 
sind  jedoch  die  Fälle,  in 
welchen  das  rudimentäre 
Horn  durch  einen  steno- 
sierten  Kanal  oder  durch 
einen  vollkommen  atreti- 
schen  soliden  Strang  mit 
der  anderen  Seite  in  Ver-  Fig.  158.  Eudimentäres  Nebenhom,  atretisch,  mit 
bindung  steht,  und  end-  teilweise  atretischer  Tube,  nach  Natanson. 
lieh  als  letztes  Stadium 

der  Uterus  bicornis  septus  (Semiuteri  conglobati  septi)  oder  Uterus  septus 
c.  Vagina  septa,  in  welchem  die  Atresie  am  äußeren  Muttermund  oder  in 
der  Scheide  saß  [Zusammenstellungen  von  E..  Meyer E.  Kehrer*'), 
Katz  % 

1)  Lancereaux,  Trait6  d' Anatomie  pathologique,  p.  121. 

2)  Heyfelder,  Schmidts  Jahrbücher,  Bd.  VIII,  1835,  p.  125. 

3)  Ahlfeld,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XIV,  1879,  p.  276. 

4)  Lejars,  Comptes  rendus  de  la  Soc.  d'Obstetrique  etc.  de  Paris,  T.  IX,  Juni 
1907,  p.  186. 

5)  E.  ]\1eyer,  Zeitschr.  f.  Geburtshüfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XXXVl,  1897,  p.  310. 

6)  E.  Kehrer,  Das  Nebenhorn  des  doppelten  Uterus.  Diss.  Heidelberg,  1899. 

7)  Katz,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXIV,  1905,  p.  349. 
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Nach  den  Ausführungen  Meyers  ist  ein  Teil  dieser  Atresien  als 
erworben  zu  bezeichnen  ;  diese  gehören,  streng  genommen,  nicht  hier- 
her; andere  sind  sicher  angeboren.  Zweifellos  erworben  sind  komplette 
Cervix-  und  Scheidenatresien  beider  Seiten,  wie  z.  B.  im  Falle  Hal- 
BANS^).  Hingegen  ist  bei  Verschlüssen  der  einen  Seite  die  Ent- 
scheidung oft  sehr  schwer.  Der  infektiöse  Inhalt  der  Tube  beweist 
nichts,  da  nach  R.  Meyer  die  Infektion  auch  von  der  anderen  Seite 
her  übertragen  werden  kann. 

Das  klinische  Interesse  dieser  Fälle  ist  sehr  mannigfach.  Hinter  der  Atresie 
kommt  es  zur  Blutansammlung '■^),  wenn  die  Menstruation  in  Gang  kommt.  Es  ent- 
steht eine  Haematometra,  Haeniatokolpos  lateralis  (Haemelytrometra),  selbst  Pyometra, 
Pyokolpos  lateralis.  Die  Tube  findet  sich  häufig  atretisch,  durch  Blut  ausgedehnt 
(Haematosalpinx),  wobei  zu  bemerken  ist,  daß  der  Inhalt  meist  hochgradig  infektiös, 
ist  und  eine  Gefahr  für  operative  Eingriffe  bildet. 

Nicht  immer  kommt  es  übrigens  zu  Blutungen ;  sehr  oft  erhält  sich  der  Hohl- 
raum intakt,  ja  es  kann  auch  zur  Schwangerschaft  kommen  [siehe  die  jüngste  Zu- 
sammenstellung Werners")],  mit  den  Gefahren  der  Ruptur  und  der  Unmöglichkeit 
spontaner  Geburt. 

Als  letztes  Glied  dieser  Reihe  wären  noch  diejenigen  S  c  beiden - 
Cysten  zu  nennen,  welche  von  Freund  u.  a.  auf  einen  beiderseits 
abgeschlossenen  Teil  des  untersten  Abschnittes  des  MÜLLERschen 
Ganges  zurückgeführt  wurden  [Breisky*),  v.  Winckel  ^)].  Veit^) 
hat  meiner  Ansicht  nach  mit  Recht  dieses  Vorkommnis  sehr  bezweifelt 
und  verlangt  als  Kriterium,  daß  auch  die  höheren  Abschnitte  (also 
Uterus,  Tube)  derselben  Seite  rudimentär  entwickelt  sind. 


B.  Mangelhafte  Ausbildung  des  einfach  geformten  Genitales. 

Das  Gemeinschaftliche  dieser  Gruppe  ist  der  Umstand,  daß  die 
Vereinigung  der  MÜLLERschen  Gänge  nicht  gehindert  ist.  Es  ist  das 
jedoch  nur  ein  morphologisches  Merkmal,  dem  für  die  Bestimmung 
der  teratogenetischen  Terminationsperiode  keinerlei  Bedeutung  zu- 
kommt. Wie  wir  sehen  werden,  können  die  hier  zu  nennenden  Ver- 
änderungen zum  Teil  allerdings  erst  in  späterer  Zeit  des  embryonalen 
Lebens  einsetzen,  zum  Teil  sind  sie  jedoch  schon  in  sehr  frühe 
Perioden  zu  verlegen. 

Der  Einfachheit  halber  wollen  wir  wieder  zwei  Gruppen  trennen : 

I.  Mangelhafte  Ausbildung  des  ganzen  Systems. 

Hat  der  Uterus  in  der  fötalen  Entwicklung  einmal  seine  endgültige  Form  er- 
reicht, dann  behält  er  auch  sein  zweites  Attribut,  die  Lichtung.  Ein  rudimentärer 
solider  Uterus  von  dieser  Form  ist  bei  Berücksichtigung  von  anatomischem  Material 
noch  nicht  beobachtet  worden ').    Den  höchsten  Grad  der  hierher  gehörigen  FäUe 


1)  Halban,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XLIX,  1903,  p.  23. 

2)  Siehe  auch  öiedhoff,  Ueber  einen  Fall  von  Haematometra  im  verschlossenen 
Nebenhorn  eines  Uterus  bicornis  unicollis.    Inaug.-Diss.  Marburg,  1906. 

3)  Werner,  Hegaes  Beiträge  zur  GeburtshUfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  IX, 
1905,  p.  345. 

4)  Breisky,  in  Billroth-Lückes  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  III,  1886, 
p.  724. 

5)  V.  Winckel,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  142. 

6)  Veit,  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1897,  p.  341. 

7)  D.  h.  ein  emziger  FaU  von  Duplay  (Kussmaul,  1.  c,  p.  94),  aber  derselbe 
stammt  aus  dem  Jahre  1834  und  hat  so  auffälügen  Befund,  daß  unbedingt  eine 
Bestätigimg  nötig  wäre. 
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bildet  der  Uterus  foetalis.  Derselbe  ist  dadurch  gekennzeichnet,  daß  er  auch 
noch  bei  Erwachsenen  alle  Verhältnisse  des  Uterus  bei  Neugeborenen  bewahrt  hat. 
Er  ist  sehr  klein,  seine  Gestalt  walzenförmig,  der  Fundus  flach;  die  Cervix  doppelt 
so  lang  wie  der  Körper,  sehr  breit,  mit  stark  ausgeprägten  Schleimhautfalten, 
wähi-end  die  Wand  des  Gebärmutterkörpers  verdüimt  erscheint.  Die  Portio  ist  flach 
und  klein,  der  Muttermund  ein  kleinstes  Grübchen.  Aucb  die  Tuben  sind  sehr  kleui 
und  eng,  die  Scheide  ist  kurz  und  eng,  so  daß  selbst  Kohabitationshmdernisse^  bezw. 
schwere  Verletzungen  beim  Coitus  sich  ergeben.  Die  Eierstöcke  haben  häufig  das 
Aussehen  des  Kindesalters,  doch  können  Folhkel  noch  zur  Reife  kommen.  —  Die 
äußeren  Geschlechtsorgane  sind  in  solchen  Fällen  auch  schwach  entwickelt  und  ent- 
sprechen insofern  fötalen  Verhältnissen ,  als  Clitoris  und  kleine  Labien  oft  frei 
hervorragen. 

Streng  genommen  gehören  diese  Formen  nicht  mehr  in  das  Gebiet  der  Miß- 
bildungen, weil  sie  keine  Störiuig  der  intrauterinen  Entwicklung  bedeuten,  sondern 
erst  postnatal  durch  tiefgreifende  Ernährungsstörungen  Zustandekommen  und  als 
solche  Teilerscheinungen  von  Allgemeinstörungen,  Zwergwuchs,  Infantilismus  sind. 
Dennoch  bilden  sie  im  erwachsenen  Individuum  so  auffällige  patbologische  Befunde, 
die  eben  nur  aus  der  Entwicklung  zu  erklären  sind,  daß  wir  sie  erwähnen  mußten. 
Ihre  teratologische  Bedeutung  ist  jedoch  gering. 

Dasselbe  gilt  von  den  weiteren  Abstufungen  der  postnatalen  Entwicklung  zum 
geschlechtsreifen  Uterus,  dem  hypoplastischen,  infantilen  Uterus  und  dem 
Uterus  pubescens  [vgl.  Chrobak-Rosthoex ')],  soMie  von  dem  als  Involution  des 
bereits  bis  zu  einer  gewissen  Stufe  entwickelten  Uterus  bezeichneten  Uterus  mem- 
braceanus-),  der  bei  schweren  chronischen  Krankheiten  gefunden  wurde. 


II.  Mangelhafte  Ausbildung  einzelner  Abschnitte. 

Fehlen  beider  Eierstöcke  ist  nur  bei  gleichzeitiger  Aplasie 
des  ganzen  Genitales  bei  gewissen  Mißbildungen  (Sirenenformen) 
beobachtet.  Auch  das  einseitige  Fehlen  scheint  nur  in  wenigen 
Fällen  von  höhergradiger  Verkümmerung  des  einen  MÜLLERSchen 
Ganges  sicher  konstatiert  worden  zu  sein  [z.  B.  Marchands  ^)  Fall ; 
siehe  Olshausen^),  Nagel  5)].  Kossmann'')  führt  allerdings  6  ältere 
Fälle  dagegen  an,  doch  ist  die  Angabe,  daß  der  Uterus  normal  ge- 
wesen sei,  nicht  genügend. 

Ebenso  ist  rudimentäre  Entwicklung  der  Eierstöcke, 
sei  es  in  Form  geringerer  Größenausbildung,  sei  es  als  Zurückbleiben 
der  histologischen  Charaktere,  Fehlen  von  Primordialfollikeln  etc., 
nur  bei  rudimentärem  Genitale  vorgekommen.  Selbstverständlich 
können  nur  anatomisch  sichergestellte  Befunde  berücksichtigt  werden. 

Ob  der  vollständige  Defekt  auf  primäre  Aplasie  oder  auf  nach- 
trägliche Involution  zurückzuführen  ist,  ist  nicht  immer  zu  entscheiden; 
in  keinem  Fall  kann  man  es  ausschließen,  daß  mikroskopische  Reste 
des  Ovariums,  vielleicht  zur  Unkenntlichkeit  verändert,  irgendwo  an 
der  Bauchwand  liegen  geblieben  sind. 

Den  mangelhaften  Descensus  ovarii  haben  wir  bei  den 
Doppelbildungen  bereits  wiederholt  erwähnt.  Aber  auch  bei  sonst 
normalem  Genitale  ist  er  beschrieben  worden ;  Martin  konnte  ihn 
gelegentlich  von  Operationen  dreimal  konstatieren,  und  wir  selbst 


1)  Chrobak  -  RosTHOEN ,  Erkrankungen  der  weibhchen  Geschlechtsorgane, 
Bd.  II. 

2)  V.  WiNCKEL,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  310. 

3)  MAECHA.ND,  Centralbl.  f.  Gynäkologie,  1895,  p.  26. 

4)  OLSHA,tJSE]sr,  in  Billroth-Lückes  Handbuch,  Bd.  II,  1886,  p.  276. 

5)  Nagel,  m  Veits  Handbuch,  Bd.  I,  1897,  p.  562. 

6)  KossMAJsra,  in  Martins  Handbuch  der  Ki-ankheiten  der  Adnexorgane, 
Bd.  II,  1899,  p.  129. 

7)  Martin,  1.  c,  p.  146. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  19 
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haben  solche  Fälle  gesehen.  Sellheim  i)  berichtet  über  44  klinisch 
beobachtete  Fälle  und  stellt  den  mangelhaften  Descensus  ovarii  als 
ein  Zeichen  unvollständiger  Entwicklung  des  Körpers  hin;  er  bringt 
auch  eine  Abbildung,  die  den  Befund  typisch  wiedergibt  (Fig.  159). 
Gewöhnlich  waren  dabei  die  Eierstöcke  sehr  groß.  lang,  die  Tuben 
sehr  lang.  Die  Ursache  dürfte  auch  hier  wieder  in  Störungen  des 
regelmäßigen  Wachstums  der  Bauchwand,  ein-  oder  beiderseitig,  zu 
suchen  sein.  Störungen,  die  jedoch  nicht  so  weit  lierabreichten, 
daß  sie  die  Vereinigung  der  MÜLLERschen  Gänge  gehindert  hätten ; 
nur  zu  einer  Verlängerung  des  obersten  Abschnittes  derselben  ist;^'es 
gekommen  (s.  p.  332.  Anmerkung  20). 

Einen  typischen  Befund  dieser  Art  hat  öeitz  ''■ )  an  einem  Neugeborenen 
demonstriert;  gleichzeitig  war  die  Niere  derselben  Seite  auffallend  tiefstehend 
(Dystopie) ;  der  Uterus  arcuatus  war  nach  derselben  Seite  verzogen,  Lig.  latum  kurz, 
Lig.  rot.  im  Sinne  der  Theorie  von  v.  Wixckels  und  Fbankls  kurz  und  auffallend 
dick;  also  eia  ähnlicher  Fall,  \ne  wir  ihn  p.  268  beschrieben  haben. 


Fig.  159.  Sagittalschnitt  durch  das  Becken  mit  hypoplastischem,  retrovertiertem 
Uterus  (u)  und  hochstehendem  Ovarium  fo),  nach  Sellheim.  t  Tube,  Up  Lig. 
infundibulo-pelvicum,  Ir  Lig.  rotundum,  b  Blase,  r  Kectum,  s  Scheide. 

Auch  für  den  Defekt  der  Tube  gilt  das  hier  Gesagte,  vielleicht 
sogar  noch  in  höherem  Maße,  da  die  Tube  nur  ein  Teil  des  MÜLLER- 
schen Ganges  ist.  Doch  sei  erwähnt,  daß  Kussmaul  (1.  c.  p.  21) 
einen  Fall  von  Blot  anführt,  in  welchem  Uterus  und  Ligamenta 
rotunda  normal  waren ,  der  linke  Eierstock  verkümmert,  die  linke 
Tube  fehlend. 


1)  Sellheim,  Hegars  Beiträge  zur  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  V,  1901, 
p.  177. 

2)  Seitz,  Monatsschr.  f.  GeburtshiKe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XVI,  1902,  p.  802. 
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Partielle  Gangdefekte  kommen  bei  Doppelbildungen  häufiger  vor;  bei 
normalem  Uterus  smd  mir  nur  che  Fälle  ¥on  Penrose  ')  und  NATA^"^soN  be- 
kannt geworden ,  die  in  gewissem  Sinne  Analoga  zum  Falle  Blot  darstellen. 
Die  Ursache  solcher  Defekte  ist  unklar.  Um  Ueberdehiiungen  kann  es  sich  kaum 
handeln,  da  in  anderen  FäUen  bedeutende  Verlängerung  der  Tube  konstatiert  werden 
kann.  Tandler  ^)  hält  es  nicht  für  ausgeschlossen,  daß  eine  piimäre  Epithelwuche- 
rung das  Lumen  m  frühen  Monaten  ausfüllt  und  obliteriert,  ähnlich  väe  er  das  für 
den  Dünndarm*)  ausgeführt  hat.  —  Bemerkenswert  ist  jedenfalls,  daß  in  den  meisten 
Fällen  der  Tubenpavillon  und  ein  Stück  des  abdominalen  Endes  sehr  gut  ausgebildet 
ist  [s.  auch  Schickeles Fall  bei  rudhnentärem  Nebenhoru,  in  welchem  außerdem 
eine  partielle  Erweiterung  der  Tube  bestand;  die  letztere  deutet  wohl  eher  auf  eme 
andere  Genese  als  die  epithehale].  —  Ob  der  Fall  Haitetains (Verschluß  des 
Ostium  abdominale  und  Fehlen  der  Längsfalten  in  der  Tube  einer  Mehrgebärenden) 
hieher  gehört,  ist  zweifelhaft.  Unklar  ist  auch  Sängers  Fall,  den  Kleinhans  ')  ab- 
bildet; bei  einem  kleinen,  aber  normal  geformten  Uterus  die  Tuben  spitz  ziüaufend; 
links  fehlte  schon  im  äußeren  Drittel  das  Lumen ;  kein  Fimbrienende ;  Ovaiien  von 
normaler  Größe. 

Eme  umschriebene  mangelhafte  Ausbildung  der  Tubenwand  kann  sekiuidär  zur 
Ausbuchtmig  derselben  führen  (Schickele,  1.  c);  wahi-scheinlich  sind  auch  die  von 
EiCHAJiD^j  zuerst  beschriebenen  accessorischen  Tubenostien  als  solche  par- 
tielle Wanddefekte  zu  erklären  und  daher  hier  einzureihen,  nicht  unter  den  Exzeß- 
bildungen ^).  Sie  dürften  wohl  stets  angeboren  sein.  Besonders  charakteristisch  ist 
ihr  Sitz  an  einem  in  solchen  Fällen  ganz  typischen  Knickungswinkel  des  abdomiaalen 
Abschnittes  der  Tube.  Man  findet  sie  in  etwa  5  Proz.  aller  Fälle,  immer  am  anti- 
mesometralen  Umfang,  in  sehr  verschiedener  Ausbildung,  mitunter  das  Hauptostium 
an  Größe  übertrefiend;  Waldeyer  sah  sie  sogar  dreifach  an  emer  Tube  (s.  Kleln- 
HÄNS,  1.  c.  p.  648). 

Schließhch  sei  auch  noch  auf  die  von  W.  A.  Freund  beschriebene  infantile 
Tube  hingewiesen,  die  durch  ihre  dünne  Gestalt  und  die  vielfachen  (6 — 7)  Win- 
dungen charakterisiert  ist,  und  so  emem  früheren  embryonalen  Stadiinn  entspricht; 
beim  Neugeborenen  haben  sich  normalerweise  die  Windungen  ausgeglichen.  Das 
Vorkommnis  wird  also  mit  Recht  als  Symjjtom  einer  mangelhaften  Ausbildung  an- 
gesehen und  gehört  zum  Bilde  des  Infantüismus. 

Nach  Höhne  '")  stehen  die  Windungen  in  engstem  Zusammenhang  mit  der 
Hypoplasie  der  Tubengefäße.  Die  Arterienäste  treten  jeweils  an  den  unteren  Pol 
der  Schleife  und  fixieren  dieselbe. 


Als  partielle  mangelhafte  Ausbildung  dos  Uterus  wären  die  in  der 
Literatur  berichteten  seltenen  Fälle  von  angeborener  Schiefgestalt  desselben 
(Obhquitas  uteri  quoad  formam)  anzuführen  [Tiedemasn^'),  Eokitansky '-)],  für 
welche  KrssiXAL'L  (1.  c.  p.  38)  beweisende  Befunde  von  Neugeborenen  gebracht  hat. 
Das  Corpus  ist  gegen  die  Cervix  winkehg  oder  bogenförnüg  abgeknickt,  jedoch  die 


1)  Peneose,  Amer.  Journ.  of  obstetr..  Vol.  XXXII,  1895,  p.  295.  1  cm  lauger 
Gangdefekt  im  sonst  normalen  Organ. 

2)  Natanson,  Monatsschi-ift  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XX,  1904, 
p.  1204.  J  &  ,  .  , 

3)  Natanson,  1.  c.  p.  1208. 

4)  Tandler,  Morphologische  Jahrbücher,  Bd.  XXIX. 

5)  Schickele,  Hegars  Beiträge  ziu-  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XI, 
1906,  p.  175.  .  o  ,  , 

6)  Haultain,  Edinbirrgh  med.  Journ.,  Vol.  XXXVII,  II,  1892,  p.  1055. 

7)  Klelnhans,  In  Veits  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  III,  2,  2, 1899,  p.  647. 

8)  Eichard,  Gazette  medic.  de  Paris,  1851. 

9)  Die  Bildung  flottierender  Fimbrien  ist  keine  Eszeßbildiuig.  An  jeder  Oeff- 
nung  wird  sich  die  Schleimhaut,  welche  etwas  prolabiert,  in  Falten  legen,  und  die 
Hypertrophie,  das  Vorragen  derselben  ist  erst  sekundär,  eine  Folge  der  Stauung 
innerhalb  der  Falte  und  der  Verschiebung  durch  Nachbarorgane,  Darm  schlingen. 

10)  HÖHNE,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  LXIII,  1909,  p.  107  u.  110. 

11)  Tiedemann,  Von  den  DuvERNEYschen,  BAETHOLiNschen  oder  CowPERschen 
Drüsen  des  Weibes  und  der  schiefen  Gestaltimg  und  Lage  der  Gebärmutter,  1840. 

12)  Rokitansky,  Handbuch  der  path.  Anat.,  Bd.  II,  1842,  p.  527. 
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konkave  Seite  länger  als  die  konvexe,  weU  die  Tubenabgänge  trotzdem  in  gleicher 
Höhe  im  Becken  stehen,  der  Fundus  somit  abgeschrägt  erscheint.  Der  Uterus  hat 
eine  unverkennbare  Aehnlichkeit  mit  einem  Unicornis.  Dazu  kommt,  was  zum  Teil 
schon  aus  Kussmauls  Abbildung,  noch  besser  an  emeni  Präparat  v.  Winckels^)  zu 
sehen  ist,  daß  das  Lig.  rot.  der  konvexen  Seite  nicht  vom  Uterus,  sondern  von  der 
Tube  abgeht.  Zur  Erklärung  dieser  Anomalie  hat  man  angenommen,  daß  der  eine 
MÜLLERsche  Gang  im  Bereich  des  Uterus  mangelhaft  entwickelt  ist,  bezw.  in  asym- 
metrischer Lagerung,  seitwärts  und  tiefer,  gebheben  ist.  Das  Verhalten  des  runden 
Mutterbandes  spricht  jedenfalls  für  die  schon  p.  266  erörterten  Beziehungen  zum 
WoLFPschen  Gang  und  Körper,  für  die  Theorie  Frankls;  andererseits  kann  die 
Kürze  des  Lig.  lat.  und  rot.,  sowie  das  Fehlen  der  entsprechenden  Arteria  umbilicahs 
(Kussmaul)  auch  im  Sinne  einer  Wachstumsstörung  der  Bauchwand  ausgelegt  werden. 

Als  regelmdrige  Faltenbildung  im  Cervikalkanal  beschreibt  P.  Müller'^)  zwei 
Fälle.  Da  ehie  anatomische  Untersuchung  fehlt,  bleibt  die  Deutung  unklar ;  es  kann  sich 


Fig.  160.  Fötaler  Uterus  nach  v.  Winckel.  Das  rechte  Lig.  rot.  (Ird)  geht 
bei  a  von  der  Tube  ab,  das  linke  (Irs)  an  normaler  Stelle,  oe  Orific.  ext.  ut., 
Ä  Scheide,  M  Blase. 

auch  um  sekundäre  pathologische  Erscheinungen  gehandelt  haben,  denn  einmal  ging 
(inkomplete)  Laminariadilatation  voraus,  das  andere  Mal  drängte  ein  submuköses 
Myom  von  oben  herab.  Immerhin  kann  ich  hinzufügen,  daß  ich  zweimal  bei  Ge- 
bärenden sptrahge  Falten  in  der  Cervis  gefühlt  habe,  ohne  sie  mir  deuten  zu 
können.  Blanc  ")  sah  auch  einmal  eine  diaphi'agmaartige,  ringförmige,  durchbrochene 
Membran  1  cm  oberhalb  des  äußeren  Muttermundes.  Er  erinnert  daran,  daß  auch 
bei  Schafen  transversale  Falten  vorkommen,  ebenso  beim  Wal,  bei  einzelnen  Arten 
sogar  bis  zu  8  hintereinander.  Doch  ist  das  natürhch  noch  keine  Erklärung.  Zwei 
ganz  ähnliche  Fälle  sah  Budin  Inwieweit  sie  mit  den  kongenitalen  FaltenbUdungen 
Friedländers  ^)  zu  vergleichen  smd,  entzieht  sich  noch  der  BeurteUvmg. 


1)  V.  WiNCKJEL,  Volkmanns  Sammlung  khn.  Vorträge,  1899,  No.  251/2,  p.  1555. 

2)  P.  MÜLLER,  Billroth-Lückes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  I, 

1885. 

3)  Blanc,  Ai-ch.  de  Tocolog.,  T.  XVI,  1889,  p.  359. 

4)  Budln,  Progres  med.,  T.  XIV,  1887,  p.  267. 

5)  Friedländer,  Zeitschrift  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XXXVIII, 
1898,  p.  8. 
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Die  angeborenen  Atresien  und  Stenosen  des  Uterus  lassen  sich  weder 
anatomisch  noch  genetisch  in  jeder  Eichtling  von  jenen  der  Scheide  trennen  und 
mögen  daher  gemein schafthch  besprochen  werden.  Kussmältl  war  noch  der  Ansicht, 
daß  viele  von  ihnen  auf  fötaler  Entzündung  beruhen ;  allein  schon  Bryk  '■)  verlangte 
als  Kriterium  der  angeborenen  Stenose  bezw.  Atresie  den  Nachweis,  daß  auch  Ent- 
wicklungsstörungen in  höheren  Abschnitten  des  Genitales  vorUegen;  Beeisky^)  ver- 
mutete, daß  die  im  mittleren  und  oberen  Teile  der  Scheide  sitzenden  Atresien  erworben 
smd,  ebenso  Zweifel.  Nagel sagt,  daß  angeborene  Atresie  nur  als  membranartiger 
Verschluß  durch  epithehale  Verklebmig  zu  stände  kommen  könne,  und  andererseits 
eine  angeborene  Verkümmerung  der  Scheide  nicht  denkbar  ist  ohne  gleichzeitige  Ver- 
kümmenmg  der  ganzen  MÜLLEEschen  Gänge.  Veit,  bezw.  E.  Meyer  ■*)  hat  daraidihin 
die  Kasuistik  geprüft  und  ist  zu  dem  Schlüsse  gekommen,  daß  alle  Atresien  bei  ein- 
fachem imd  doppeltem  Genitale  sekundär,  postnatal,  durch  Iirfektionen  entstehen. 
Diese  Nagel- VEiTsche  Theorie  ist  jedoch  bis  heute  noch  umstritten.  Wir  müssen 
gleich  von  vornherein  betonen,  daß  FäUe  von  einfacher  Vaginalatresie  niemals  ent- 
scheidende kritische  Bedeutung  haben  können,  selbst  wenn  sie  anatomisch  untersucht 
sind,  da  jedes  Vergleichsmoment  fehlt  und  dem  Einwand,  daß  eine  übersehene  Ent- 
zündung die  Ursache  sei,  nicht  begegnet  werden  kann.  Zu  beweisen  ist  die  ent- 
zündhche  bezw.  postnatale  Genese  jedenfalls  nur  m  einem  Teü  der  Fälle  [nach  Va- 
GEDES°)  in  61,5  Proz.].  die  übrigen  sind  zum  mindesten  unsicher  zu  deuten.  LÖF- 
qtjist'')  polemisiert  dagegen  imter  Hinweis  auf  anatomische  Befunde  bei  hereditärer 
Syphihs ,  Fleck  ')  zieht  die  Atresien  des  Darmkanales  heran ;  und  in  der  Tat 
könnten  die  Anschauungen  Tandlees  und  Kttligas*)  über  die  Entstehung  der 
Dünndarmstenosen  hier  ebenso  gut  Anwendung  finden  wie  bei  den  partiellen  Atresien 
der  Tube  (vergl.  p.  277). 

Die  Beschaffenheit  der  envorbenen  Stenosen  imd  Atresien  ist  außerordenthch 
mannigfach.  Von  partiellen  oder  vollständigen  ringförmigen  Leisten  der  Scheidenwand 
mit  verschieden  großen  Oeffnungen  bis  zu  brückenartigem  Totalverschluß  der  Scheide 
in  verschiedener  Höhe,  imd  weiter  zur  Obüteration  verschieden  großer  Abschnitte 
der  Scheide  mit  und  ohne  Einbeziehimg  von  Portio  und  Cervikalkanal  gibt  es  alle 
erdenkhchen  Uebergänge.  Klinisch  von  Bedeutung  ist  die  Trenniuig  der  Atresien 
von  den  Stenosen  wegen  der  Folgeerscheinungen.  Hinter  der  atretischen  Stelle  staut 
sich  der  Inhalt,  es  kommt  zuHaematokolpos,  Haematometra,  Pyokolpos  [Fbaj^k ^), 
Löfquist]  ;  endUch  zur  Bildung  der  viel  besprochenen  Haematosalpinx  [vergl.  R.  Meyer, 
1.  c,  Nagel,  1.  c,  Eaitscher  bezüghch  der  Details],  deren  häufig  infektiöser  In- 
halt mit  der  Grund  war,  weshalb  man  an  eine  entzündhche  Aetiologie  des  Ver- 
schlusses dachte.  Diese  ausgedehnteren  Atresien  sind  oft  sehr  derb,  narbig ;  in  anderen 
Fällen  jedoch  ist  die  Scheide  zu  einem  so  dünnen  Strang  umgewandelt,  daß  dessen 
Nachweis  vom  Eektum  aus  kaum  gelingt. 

Stets  ist  für  die  erworbenen  Atresien  der  Scheide  der  Umstand  charakteristisch, 
daß  der  Hymenalsaiim  erhalten  ist,  mag  auch  das  darüber  restierende  Scheiden- 
rudiment noch  so  kurz  sein ;  für  die  Diagnose  ist  dieses  Moment  nicht  unwichtig. 

Die  Frage,  ob  angeborene  Atresien  der  Scheide  vorkommen,  wird  nur  durch 
positive  Befunde  an  Neugeborenen  beantwortet  werden  können.  Ein  Vergleich  mit 
gewissen  höhergradigen  jMißbildungen,  mit  KloakenbUdungen  usw.  lehrt  uns,  daß 
tatsächhch  recht  ausgedehnte  Verändeiimgen  in  der  Scheide  gefunden  wurden,  doch 
sind  dieselben  eben  wegen  der  Kombinationen  nicht  beweisend.  Hingegen  sind  einige 
FäUe  bekannt,  welche  wir  hier  als  beweisend  anfiihren  müssen. 


1)  Bryk,  Wiener  med.  Wochenschr.,  1865,  No.  11—18. 

2)  Breisky,  Billroth-Lückes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  III,  1886, 
p.  593. 

3)  Nagel,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XXXIV.  —  Veits 
Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1897,  p.  694. 

4)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XXXIV,  1896, 
p.  456;  Bd.  XXXVI. 

5)  Vagedes,  Zur  Aetiologie  der  Gynatresien.    Inaug.-Diss.  Breslau,  1903. 

6)  Löfquist,  Mitteüimgen  aus  der  gynäkol.  KUnik  Eijgström,  Bd.  III,  1901, 
Heft  3,  p.  261. 

7)  Fleck,  Monatsschrift  f.  Geburtsk.  u.  Gynäkologie,  Bd.  XIII,  1901. 

8)  Kuliga,  Zieglers  Beiträge  zur  path.  Anat.,  Bd.  XXXIII,  1903,  p.  481. 

9)  Frank,  Centraiblatt  f.  Gynäkologie,  1893,  p.  836. 

10)  Eauscher,  Ueber  Haematosalpinx  bei  Gynatresien.  Zeitschrift  f.  Geb.  u. 
Gyn.,  Bd.  XLIX,  1903,  p.  417. 
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Der  erste  Fall  stammt  von  v.  Winckel').  Es  handelte  sich  nm  em  54  cm 
langes,  4120  g  schweres  Kind,  das  16  Stunden  gelebt  hatte.  Aeußeres  Genitale  und 
Ajius  normal.  Keine  Scheidenöffnung  (kein  Hymen);  etwas  Ascites.  Blase  fast  bis 
zum  Nabel  hochgezogen,  mit  hypertrophischen  Wandungen;  Urethi-a  normal;  rechte 
Uretermündung  nicht  zu  finden.  Hinter  der  Blase,  die  Symphyse  um  12,5  cm  über- 
ragend, ein  mannsfaustgroßer  Tumor,  cystisch,  aus  einem  unteren  breiteren  Abschnitt 
(Scheide)  und  einem  median  darauf  sitzenden,  im  Fundus  4  cm  breiten  Uterus  be- 


Fig.  161.  Sagittalschnit^  durch  das  Becken  eines  neugeborenen  Mädchens  nach 
V.  WiNCKEL.  Atresie  der  Scheide.  Excessives  Wachstum  alier  Schichten  der  Scheide 
und  Gebärmutter,  i,  k,  l  Schleimhautwülste  in  der  Gebärmutterhöhle,  m'  innerer 
Muttermund,  n  vordere,  o  hintere  Lippe,  p  Scheidenwand,  q  ausgedehnte  Scheide. 
r,  s  Falten  der  Schleimhaut,  t  Gegend  des  Verschlusses  der  Scheide,  s'  Symphyse.. 
w  Clitoris.  /,  g,  h  Blase. 

stehend.  Von  letzterem  gehen  die  Tuben  und  die  stark  hypertrophierten  Lig.  rot. 
ab.  Der  Mastdarm  komprimiert,  oberhalb  der  Stehe  stark  mit  Meconium  angefüllt. 
Am  Durchschnitt  Wand  des  Uterus  (5  mm)  und  der  Scheide  hypertrophisch,  auch 
die  Schleimhaut  der  Gebärmutter  hypertropldert.  Linker  Ureter  normal,  der  rechte 
durch  den  Tumor  komprimiert,  nicht  zu  sondieren.  —  Leider  ist  über  die  Atresie 


1)  V.  WusrCKEL.  VoLKMÄNNs  Sammlung  klin.  Vorträge,  1899,  No.  251/2,  p.  1538. 
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der  Scheide  weiter  nichts  angegeben.  Ihre  Entstehung  verlegt  v.  Winckel  in  die 
20.  Schwangerschaftswoche. 

ßuLius')  konnte  bei  einem  4  Tage  alten  Mädchen  eine  buchtig  vorgewölbte 
retrohymenale  Narbe  der  Scheide  konstatieren ;  bei  der  8  Tage  später  vorgenommenen 
Incision  wurden  zwei  Eeagenzgläser  einer  schleimigen  Flüssigkeit  entleert. 

Als  dritter  Fall  kann  der  von  Seitz  -)  demonstrierte  und  von  LtiER  beschriebene 
angereiht  werden;  der  zu  emem  orangegroßen  Sack  ausgedehnten  Scheide  saß  der 
1  cm  hohe  luid  breite  Uteruskörper  auf;  Collum  ganz  in  die  Sackwand  aufgegangen. 
Atresie  der  Scheide  durch  komplizierte  Faltenbildung  an  dem  verengten  untersten 
Abschnitt.    Ureteren  vorhanden,  Blase  (?)  und  Urethi-a  fehlt. 

Einen  Fall  von  Wolff  siehe  p.  291.  Heppxer  sah  bei  Atresia  ani  imd  doppel- 
tem Uterus  beide  Scheidenrohre  in  einer  blasenförmigen  Auftreibung  am  unteren 
Ende  kommunizieren,  an  deren  hinterer  AVand  das  konische  Ende  des  Darmes  haftete. 
Außerdem  könnte  Marchands'')  Fall  noch  herangezogen  werden,  in  welchem  sich 
äußerhch  nur  ein  skrotumähnliches  Gebilde  ohne  jede  OefFnung  fand;  der  Uterus 
zweihörnig,  oberhalb  des  Beckens  der  zu  emem  ovalen  Sack  ausgedehnten  Scheide 
aufsitzend.  Atresia  recti.  Fehlen  der  Niere,  nur  links  rudimentäre  Nierenbeckenanlage. 
—  Auch  der  Fall  Mijnlieff^)  (Ausdehnung  von  Blase,  Ureteren,  Nieren,  Tuben 
und  Uterushörnern  bei  Atresie  des  Sinus  urogenitalis)  und  der  von  Henke  (siehe 
p.  288)  wäre  hier  zu  nennen. 

ViTRAc")  beschreibt  einen  hierher  gehörigen  FaU  als  Pyokolpos  und  Pyometra. 
Nach  seiner  Auflassung  wurde  durch  die  Pyokolpos  die  Blase  komprimiert,  Harn- 
stauung,  Erweiterung  der  Blase  mit  chronisch  entzündhcher  Verdickung  der  Blasen- 
wand, Erweiterung  der  Ureteren,  beiderseits  Pyelonephritis. 

Ein  weiterer  Fall  ist  von  Fromme  ')  beschi-ieben.  Ausgetragenes  Kind  mit 
aufgetriebenem  Leib.  Aus  dem  Becken  ein  5 '4  cm  breiter  Tumor,  die  Symphyse 
6  cm  überragend,  an  den  Adnexen  und  Lig.  rot.  als  Uterus  zu  erkennen  *).  Ui'ethra 
verlängert  (2.5  cm),  Blase  normal,  ebenso  die  Ureteren  und  Nieren.  Mastdarm  durch 
den  Tumor  komprimiert,  Inhalt  darüber  gestaut.  Aeußeres  Genitale  normal,  Anus 
vestibularis  3  mm  hinter  der  Harnröhrenmündung.  Kein  Hymen.  —  An  der  Innenfläche 
des  cystischen  Uterus  fand  sich  hinter  der  Symphyse,  oberhalb  des  Septum  urethro- 
vaginale,  ein  erbsengroßer  Höcker.  —  Die  genauere  Untersuchung  des  Höckers  und 
des  Septums  brachte  nun  komphzierte  Befunde,  die  wir  hier  im  Detail  nicht  wieder- 
geben können.  Fromme  schließt  daraus  auf  eine  Inversion  des  Teiles,  welcher  die 
Portio  bilden  sollte,  in  das  Lumen  des  LTterus  hinein ;  darunter  fanden  sich  nur 
noch  kurze  Kanäle ,  die  sich  in  solide  Epithelstränge  auflösten  und  bald  ver- 
schwanden ;  im  unteren  Abschnitt  nur  noch  unregelmäßig  verstreute  Hohlräume  und 
solide  Epithelnester.  Fromme  sieht  den  Fall,  wie  ich  glaube  mit  Recht,  als  einen 
Beweis  für  das  Vorkommen  einer  antenatalen  Verkümmenmg  des  untersten  Ab- 
schnittes der  MtiLLERschen  Gänge  an,  bei  normaler  Anlage  derselben  und  normaler 
Entwicklung  der  oberen  Abschnitte. 

Auch  das  von  Cranwell'^)  beschriebene  Präparat  ist  zu  nennen,  dessen 
Trägerin  einen  Monat  gelebt  hat.  Durch  operative  Spaltung  einer  1  mm  dicken 
Membran,  welche  einige  Millimeter  über  dem  Hymen  saß,  konnten  aus  der  zu  einem 
großen  Tumor  ausgedehnten  Scheide  400  ccm  emer  klaren  Flüssigkeit  entleert  werden. 

Diese  Fälle  beweisen  wohl  unwiderleglich  das  Vorkommen  kongenitaler  Atresien 
der  Scheide  (bezw.  Portio).  Freihch  sind  in  allen  Fällen  sehr  auffällige  Verände- 
rungen (Hydrokolpos,  Hydrometra;  Schleimhautwucherung,  WandhypertropMe ; 
Hypertrophie  der  Blase,  Atrophie  (?)  eines  Ureters  etc.)  vorhanden,  die  von  den 
Autoren  als  sekundäre  aufgefaßt  werden.  Aus  diesem  Grunde  ist  auch  Fromme 
geneigt,  für  alle  anderen,  bei  sonst  normalen  Individuen  vorkommenden  Atresien  die 
Na  GEL- Veits  che  Theorie  gelten  zu  lassen. 


1)  BuLius,  Verhandl.  d.  Deutschen  Gesellsch.  f.  Gyn.,  1901,  p.  501. 

2)  Seitz,  Monatsschrift  f.  Geburtshilfe  und  Gynäk.,  Bd.  XVI,  1902,  p.  803. 

3)  LÜER,  Fall  von  kong.  Scheidenatresie  mit  Cystokolposbildung  etc.  Inaug.- 
Diss.  München,  1903. 

4)  Marchand,  Berliner  khnische  Wochenschr.,  1894,  p.  46. 

5)  MiJNLiEFF,  Nederl.  Tijdschr.  v.  Verloosk.  en  Gyn.,  Bd.  XIII,  1902,  p.  151. 

6)  ViTRAC,  Journal  de  Med.  de  Bordeaux,  T.  XXX,  1900,  p.  94. 

7)  Fromme,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  LIV,  1905,  p.  482. 

8)  Unklar  bleibt  die  Bezeichnvmg  einer  Vonvölbung  des  Uterus  als  „linkes 
Uterushorn"  bei  normalem  Abgang  der  Lig.  rot. 

9)  Cranwell,  Eövue  de  Gyn.  et  de  Chir.  abdom.,  T.  IX,  p.  4. 
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Daß  die  Scheide  bei  hochgradigen  Formen  von  rudimentärem  Uterus  voll- 
kommen rudimentär,  d.  h.  atretisch  bleiben  kann,  wurde  oben  bereits  erwähnt.  Auch 
in  diesen  Fällen  fehlt  der  Hymen,  bezw.  ist  auch  das  äußere  Genitale  mangelhaft 
ausgebildet. 

Abnorme  Kommunikationen  der  Scheide  mit  Nachbarorganen,  die  als  Defekte 
der  Septen  aufzufassen  sind  und  hier  einzureihen  wären,  sollen  unten  besprochen  werden. 

Vollkommenes  Fehlen  des  Hymen  bei  rudimentärer 
Genitalbildung  haben  wir  bereits  wiederholt  erwähnt.  Angeführt  sei 
noch,  daß  Dohrn  aus  der  älteren  Literatur  mehrere  Fälle  von 
Defekt  des  Hymen  bei  sonst  normalem  Genitale  anführt,  darunter 

auch  bei  Neugeborenen. 
Seither  fand  ich  nur  bei 
ScHAEFFER^)  einen  Fall 
(Akardius),  in  welchem 
des  Scheideneingangs 
ganz  glatt  waren.  — 
ScHAEFFER  führt  auch 
verschiedene  Fälle  von 
abnorm  hochsitzendem 
Hymen  an. 

Bei  den  übrigen  Bildimgs- 
anomalien  ist  die  Abgrenzung 
von  Defekt-  und  Exzeßbüdung 
schwer,  weil  die  Ansichten  über 
die   Entstehung    des  Hymen 
divergieren  '■').    Nach  Nagel 
u.  a.  entsteht  er  dadurch,  daß 
die  Scheide  im  untersten  Ab- 
Fig.  162.    Sagittalschnitc  durch  die  Becken-     schnitt    ampullenartig  ausge- 
organe   eines    neugeborenen  Mädchen    mit   ver-     dehnt  wird,  er  also  als  Mem- 
schlossenem,  nach  außen  vorgebuchteten  Hymen     bran  persistiert.  Demnach  wäre 
und  ausgedehnter  Scheide,  nach  Beuttner.  es  als  mangelhafte  Ausbildung 

zu  bezeichnen,  wenn  die  Hyme- 
nalöffnung  sehr  klein  bleibt. 
Vielleicht  sind  auch  Unregelmäßigkeiten  des  Saumes  (Hymen  lobatus,  denticulatus, 
fimbriatus),  mehrfache  Oeffnungen  (Hymen  cribriformis,  selbst  der  Hymen  septus) 
in  diesem  Sinne  hier  anzureihen,  ebenso  nach  Schäffers  Auffassung  der  Hymen 
bUamellatus  (Persistieren  der  vaginalen  und  vulvaren  Lamelle),  während  nach 
anderer  Anschauung  diese  Anomalien  als  Exzeßbildungen  gelten  müßten.  Dasselbe 
gilt  von  dem  vollkommenen  Verschluß  der  Hymenalmembran  [Dohrn''), 

BrEISKY"),   HiRSCHSPRüNG '),   GODEFROY**),    OtTO        COMMANDEIIR  "'),    BUNZEL ") 

u.  a.],  der  wohl  durch  Persistieren  der  Epithelmassen  zu  erklären  ist,  vielleicht  auch 
durch  abnorme  Mesoderm Wucherung  an  der  betreffenden  Stehe  der  ursprünglichen 
Kloakenmembran. 

Neuerdings  hatte  Beuttner  '-)  Gelegenheit,  einen  Fall  von  Hymenalatresie  mit 
cystischer  Verwölbung  der  Hymenalplatte  mikroskopisch  zu  untersuchen  (cf.  Fig.  162). 


1)  Dohrn,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  u.  Gynäkologie,  Bd.  XI,  1885,  p.  10. 

2)  Schaeffer,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XXXVII,  1890,  p.  227. 

3)  Klein,  Die  Entstehung  des  Hymen.  Festschrift  der  Deutschen  Gesellschaft 
für  Gynäkologie,  1894. 

4)  Nagel,  in  Veits  Handbuch  der  Gynäkologie,  1.  c,  p.  554. 

5)  Dohrn,  1.  c. 

6)  Breisky,  Billroth-Ldckes  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  IV,  1886, 
p.  604. 

7)  Hirschsprung,  zit.  Centralbl.  f.  Gynäkologie,  1878. 

8)  GoDBFROY  nach  Breisky. 

9)  Otto,  Fall  von  Atresia  hymenalis  congen.    Inaug.-Diss.  Berlin,  1903. 

10)  CoMMANDEXiR,  Soc.  d'obstetr.  de  Paris,  18.  Febr.  1904.  (Chem.  Unter- 
suchung des  Inhalts  ergab  viel  Glukose.) 

11)  BüNZEL,  Prager  med.  Wochenschr.,  1904,  p.  349. 

12)  Beuttner,  Hegars  Beiträge,  Bd.  VI,  1902,  p.  381. 
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Vollständige  Klarheit  brachte  der  Fall  auch  nicht ;  aber  bemerkenswert  erscheint  mir 
doch  die  begleitende  exzessive  Ausbildung  der  kleinen  Labien  bei  dem  Neugeborenen ; 
sie  spricht  für  Exzeß bildung,  auch  am  Hymen. 

Als  Defekte  der  Septumbiklung  zwischen  Harnröhre,  Scheide 
(bezvv.  Uterus  und  Vulva)  und  Mastdarm  müssen  hier  besprochen 
werden:  die  Hypospadie,  die  verschiedenen  Arten  der  Kloaken - 
bildung  und  der  Anus  vaginalis,  bezw.  vestibularis. 

Die  beim  Weibe  sehr  seltene  Hypospadie,  das  teilweise  oder 
vollständige  Fehlen  der  hinteren  Harnröhrenwand,  so  daß  also  die 
Harnröhre  in  die  Scheide  mündet,  wird  als  exquisite  Hemmungs- 
bildung hingestellt^).  Isoliert  kommt 
sie  äußerst  selten  vor.  häufiger  bei 
anderweitigen  Mißbildungen ;  besonders 
sind  es  Fälle  von  Verschluß  des 
äußeren  Genitales  und  penisartiger 
Verlängerung  der  Clitoris,  bei  gleich- 
zeitiger Verkümmerung  der  inneren 
Genitalien,  die  als  sogenannte  Pseudo- 
hermaphrodisie  praktische  Bedeutung 
haben  (Ps.  feraininus  externus  nach 
Klebs).  Ohne  anatomischen  Befund 
ist  in  solchen  Fällen  mitunter  die  Ent- 
scheidung gegenüber  Fällen  von  männ- 
licher Hypospadie  sehr  schwer  oder  un- 
möglich. —  Die  höchsten  Grade,  welche 
bis  an  den  Blasenhals  reichen  (so  daß 
also  eine  für  den  Finger  passierbare 
Lücke  der  Blasenwand  entsteht),  haben 
partielle  Inkontinenz  zur  Folge 

In  morphologischer  und  in  geneti- 
scher Beziehung  müssen  wir  zwei 
Gruppen  unterscheiden.  Bei  der 
einen  Gruppe  von  Hypospadie,  zu 
welcher  die  Mehrzahl  der  beschriebenen 
Fälle  gehört,  sind  stets  noch  andere 
Verbildungen  des  Vestibulum  vorhanden.  Besonders  wichtig  ist  der 
Umstand,  daß  Harnröhre  und  Scheide  in  derselben  Höhe 
in  den  Vorhof  münden;  am  Scheideneingang,  der  meist  sehr  eng 
(rudimentär)  ist,  ist  ein  Hymenalsaum  vorhanden.  Die  Urethralmündung 
hat  scharfe  Ränder;  eine  Halbrinne  setzt  sich  gegen  die  Clitoris  hin  fort. 
—  Bei  der  zweiten  Gruppe  [Mayrhofer  3),  Lebedeff*),  Macken- 
rodt s),  ZuppiNGER  •*)  ist  jedoch  das  äußere  Genitale  wohlgebildet, 


1)  Auf  die  Frage,  ob  die  Bezeichnung  Hypospadie  beim  Weibe  überhaupt  be- 
rechtigt ist  (ZUPPLNGEE,  Teller),  soll  hier  nicht  eingegangen  werden. 

2)  Bemerkt  sei,  daß  Keith  und  Schillitoe  (Lancet,  1904,  Vol.  I,  p.  261) 
in  leichten  Fällen  von  Hypospadie  beim  Manne  an  der  dorso-lateralen  Seite  der 
Vorhaut,  beim  Weib  an  der  Außenfläche  der  kleinen  Schamhppen  und  des  Prae- 
putium  clitoridis  einen  ovalen  Bezirk  mit  Drüsen  und  kurzen  Haaren  fanden. 

3)  Mayrhofer,  Wiener  med.  Wochenschi-.,  1877,  No.  4. 

4)  Lebedeff,  Ai-chiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XVI,  1880,  p.  290. 

5)  Mackenrodt,  Zeitschr.  f.  Geburtshilfe  und  Gynäkologie,  Bd.  LIV,  1905, 
p.  586. 

6)  ZuppiNGER,  Archiv  f.  Kinderheilkunde,  Bd.  XXXIX,  1904. 


Fig.  163.  Weibliche  Hypo- 
spadie nach  Lebedeff  ;  Typus  II. 
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ebenso  die  Scheide,  der  Hymenalsaum  an  normaler  Stelle.  Die  Harn- 
röhre bezw.  Blase  öffnet  sich  in  die  Scheide  hinein  in  verschiedener 
Höhe,  eventuell  auch  die  Blase  selbst,  wenn  überhaupt  keine  Harn- 
röhre besteht;  und  die  an  ihrem  Epithel  kenntliche  urethrale  Halbrinne 
zieht  an  der  vorderen  Scheidenwand  herunter  bis  an  den  Hymenal- 
saum, welcher  an  dieser  Stelle  einfach  gespalten  ist.  —  Als  ge- 
ringsten Grad  von  Hypospadie  dieser  Art  möchte  ich  den  nicht  so 
seltenen  Befund  bezeichnen,  bei  welchem  die  Urethralmündung  einen 

übernormal  großen  Längsschlitz  bildet, 
der  ganz  oder  größtenteils  im  Hymenal- 
ring  liegt,  denselben  also  mehr  oder 
weniger  spaltet. 

ELii  von  uns  beobachteter  Fall  ist  wohl  als 
Uebergangsfall zu  deuten.  Der  Typus  2  war 
insoferne  verwischt,  als  die  Halbrinne  sich  nach 
Spaltung  des  Hymenalsaumes  noch  ein  gutes 
Stüclf,  schräg  abweichend,  gegen  die  CUtoris  hin 
fortsetzte.  Das  übrige  Genitale  war  normal,  bis 
auf  den  Damm.  Hier  fand  sich  eine  stark  aus- 
geprägte mediane  Eaphe,  welche,  sagittal  halbiert, 
sich  auseinander  klappen  Heß,  und  so  eine  mit 
Schleimhaut  ausgekleidete  Rinne  sehen  ließ,  die 
sich  ohne  Unterbrechung  in  die  Rektalschleim- 
haut fortsetzte  (Fig.  164). 

Mosengeil  ^)  hat  emen  ganz  ähnhchen  Fall 
beschiieben. 

Blum^),  der  einen  zur  ersten  Gruppe  ge- 
hörigen Fall  beschreibt,  unterscheidet  3  Gruppen : 

1)  Mündung  der  Blase  in  die  Scheide  (11  Fälle) ; 

2)  Mündung  der  Scheide  in  die  Harnröhre 
(14  Fälle),    Persistenz   des  Sinus  urogenitaHs; 

3)  Mündung  der  Harnröhre  in  die  Scheide 
(10  Fälle),  niederster  Grad. 

Die  Deutung  der  Hypospadie  wurde 
bisher  immer  dahin  gegeben ,  daß  in- 
folge Hemmung  des  Tiefenwachstums  der 
Scheidenanlage  die  Bildung  des  Septum 
urethrovaginale  gehindert  ist  und  der 
Sinus  urogenitalis  erhalten  bleibt  (Nagel, 
1.  c.  p.  618).  In  dieser  Form  gilt  die 
Annahme  nur  für  Gruppe  1 ;  denn  der 
Hymen  grenzt  die  Scheide  von  Anfang  an  gegen  die  Harnröhre,  bezw. 
den  Sinus  urogenitalis  ab.  Es  muß  also  ein  zirkulärer  Hymen  am 
Scheideneingange  nachweisbar  sein,  hinter  der  in  gleicher  Höhe  be- 
findlichen Harnröhrenmündung.  Dann  kann  der  meist  etwas  vertiefte, 
abnorm  gestaltete  Vorhof  mit  der  Urethralhalbrinne  als  Sinus  uro- 
genitalis angesehen  werden.  —  Anders  bei  Gruppe  2,  die  trotz  Nagels 
Kritik  am  Fall  Lebedeffs  durch  die  anderen  Fälle,  besonders  durch 
unseren  mit  der  gleichzeitigen  Dammmißbildung,  sicher  als  kongenital 
erwiesen  ist.  Hier  ist  das  Tieferwachsen  der  Scheide  nicht  gehindert, 
ebensowenig  die  Bildung  des  Hymen  (die  sich  mit  der  oben  erwähnten 


1)  Wahrscheinlich  auch  Ahlfelds  Fall  (Mißbildungen  des  Menschen,  Bd.  II, 
1882,  p.  231). 

2)  Mosengeil,  Archiv  f.  khn.  Chirurgie,  Bd.  XII,  p.  721. 

3)  Blum,  Monatsberichte  f.  Urologie,  Bd.  IX,  1904. 


Fig.  164.  Hypospadie  mit 
Fortsetzung  der  Harnröhi-enrinne 
in  den  Introitus  und  gespaltener, 
mit  Schleimhaut  ausgekleideter 
Raphe  perinei. 
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Anschauung  über  Hymenbildung  auch  schwer  vereinbaren  läßt) ;  die 
Fälle  ließen  sich  nur  deuten,  wenn  man  die  Entstehung  des  Septuni 
vesico-vaginale  ähnlich  wie  die  des  Septum  recto-vaginale  (Reichel) 
nicht  allein  durch  Herabwachsen  von  oben,  sondern  auch  durch  Bil- 
dung seitlicher  frontaler  Falten  erklärte,  und  annähme,  daß  dieselben 
nicht  zur  Vereinigung  gekommen  sind.  Der  Vorgang  könnte  sich  in 
ähnlicher  Weise  abspielen,  wie  wir  das  p.  84  für  die  Kommunikationen 
zwischen  Darm  und  Harnblase  auseinander  gesetzt  haben, 

E.  Teller  ^)  nimmt  neuerdings  an,  daß  normalerweise  (Tourneux  und  Legäy, 
Journ.  de  l'Aiiat.  et  de  la  Phys.,  Bd.  XX,  1884,  Taf.  22,  Fig.  15)  bestehende  Diver- 
tikel der  hinteren  Harnröhrenwand  durchbrechen  und  die  beiden  Kanäle  zur  Ver- 
einigung bringen.  Wie  sollte  jedoch  damit  die  abnorme  Weite  der  Urethra,  die  ab- 
norme Entfernung  der  Uretermündungen  in  seinem  eigenen  Falle  erklärt  werden? 

Ob  sich  die  Blase  selbst  oder  die  Harnröhre  in  die  Scheide 
bezw.  das  Vestibulum,  den  Sinus  urogenitalis  öffnet,  scheint  mir  für 
die  Gruppierung  der  Fälle  nicht  sehr  von  Belang  zu  sein.  Wohl  aber 
sind  die  ersteren  Fälle  interessant  für  die  formale  Genese.  Die 
MÜLLERschen  Gänge  treten  nie  in  direkte  Verbindung  mit  der  Blase, 
nur  die  WoLFFSchen  Gänge.  In  der  3.  Woche  sprossen  die  Ureteren 
aus  denselben  hervor,  Ende  der  4.  Woche  sind  die  Mündungen  beider 
voneinander  isoliert.'  Erst  bei  2,5  cm  langen  Embryonen  erreichen  die 
MÜLLERschen  Gänge  den  Sinus  urogenitalis  direkt,  nicht  mehr  die  Blase. 
—  Dieses  erwähnte  frühe  Stadium  (4.  Woche)  wird  in  allen  Fällen 
von  Hypospadie  erreicht,  die  üreterenmündungen  sind  meist  normal. 
Die  WoLPFschen  Gänge  konnten  kaudalwärts  rücken.  Während  dieses 
Abwärtstretens  muß  die  Störung  einsetzen,  noch  ehe  ihre  Mündung 
<len  Blasenhals  erreicht  hat.  Das  kaudale  Ende  der  MÜLLERschen 
Gänge  erhielt  somit  durch  die  Störung  an  den  WoLFFschen  Gängen 
eine  andere  Wachstumsrichtung  und  bleibt  unvollkommen  (1.  Gruppe), 
oder  ihre  weitere  Entwicklung  ist  nur  an  der  einen  Stelle  gehemmt, 
während  sowohl  vordere  Wand  der  Kloake  als  hintere  Wand  der  MÜLLER- 
schen Gänge  ungestört  mit  der  Kloakenniembran  in  V^erbindung  treten 
konnten  (2.  Gruppe).  —  Somit  charakterisiert  sich  die  Hypospadie 
als  eine  primäre  Entwicklungsstörung  der  kaudalen 
Enden  der  WoLFFschen  Gänge.  Dadurch  wird  auch  die  mit- 
unter asymmetrische  Lage  (Lebedeff)  oder  der  einseitige  Defekt 
(Mackenrodt)  (als  einseitige  Störung)  verständlicher.  —  lieber  die 
theoretische  Bedeutung  dieser  Schlußfolgerung  für  den  Pseudoherm- 
aphroditismus  siehe  unten. 

R.  Meyer hat  einen  Fall  beschrieben,  in  welchem  u.  a.  die  Scheide  in  den 
untersten  Abschnitt  der  Hinterwand  der  Harnröhre  mündet,  so  daß  ein  0,5  cm 
langer  Sinus  urogen.  besteht  (also  Gruppe  1).  Gleichzeitig  war  der  Unke  WoLFFSche 
Gang  cystisch  duatiert,  endete  blind,  und  nahm  den  linken  Ureter  auf.  Es  ist  also 
eine  exjjuisite  Störung  des  WoLFFschen  Ganges  nachweisbar,  die  schon  vor  der 
gegenseitigen  Dislokation  von  WoLFFschem  Gange  und  Ureter  zur  Abschließung 
des  ersteren  gegen  die  Kloake  hin  geführt  hat.  Das  vermehrte  Längenwachstum, 
das  R.  Meyer  zimächst,  meiner  Ansicht  nach  mit  vollem  Recht,  annimmt,  muß 
jedoch  früher  als  sonst  sistiert  haben  (vielleicht  vermehrtes  Breitenwachstum  statt 
dessen,  wie  die  „cystische  Dilatation"  auch  ausgelegt  werden  kann),  wofür  auch  der 
Umstand  spricht,  daß  die  MtJLLERschen  Gänge  den  WoLFFschen  Gang  kaudal- 
wärts überragen;  dieses  Sistieren   des  Längenwachstums  würde  nach  den  obigen 


1)  R.  Teller,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  LXIl.  1908,  p.  1. 

2)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtsk.  ii.  Gynäkologie,  Bd.  XL VII,  1902,  p.  401. 
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Aiisführiuigen  die  Hypospadie  erklären,  das  etwas  verspätete  iSistieren  den  geringen 
Grad  derselben. 

L.  BoLK')  leitet  den  untersten  Abschnitt  der  Harnröhre  und  der  Scheide  vom 
primitiven  Sinus  urogenitalis  ab,  und  erklärt  die  Hypospadie  als  eme  Hemmung  in 
der  Entwicklung  desselben.  Dieser  Auffassung  würden  sich  jedoch  nur  die  Spal- 
tungen des  untersten  Drittels  der  Harnröhre  emfügen  lassen;  die  höheren  Grade 
und  komphzierteren  Formen  müßten  genetisch  abgetrennt  werden.  Schon  dadurch 
erscheint  mir  der  Versuch  nicht  glücklich. 

Zusammenhängend  mögen  hier  die  abnormen  Kommunikationen 
zwischen  weiblichem  Genitale  und  Nachbarorganen  (Ureter, 
Blase,  Rektum)  besprochen  werden,  obwohl  auch  andere  Momente 
als  bloße  mangelhafte  Entwicklung  mitspielen.  Es  sollen  dabei 
in  erster  Linie  nur  die  Fälle  bei  geschlossener  Blase  und  Bauch- 


Fig.  165.  a  abnorme  Mündung  des  linken  Ureters  bei  Hufeisenniere,  nach 
ScHWAKZ.  Blase  diirchtrennt  und  umgeklappt,  b  Mündung  neben  dem  Hymenal- 
saum. 

decke  berührt  werden,  doch  sei  darauf  hingewiesen,  daß  auch  bei  der 
Ectopia  vesicae  zum  Teil  ähnliche  Veränderungen  vorkommen 
(vergl.  auch  Blasendarmspalte,  p.  78). 

Ureter  und  Genitale.  Es  kann  der  einfache  oder  ein  über- 
zähliger (s.  Mißbildungen  des  Ureters)  Ureter  sich  in  die  Scheide  oder 
ins  Vestibulum  öffnen  (Inkontinenz  bei  gleichzeitiger  spontaner  Miktion). 
Die  Mündung  im  Introitus  liegt  typisch  seitlich  hinter  der  Urethra,  in 
der  Scheide,  an  der  vorderen  Wand  (s.  Fig.  165).  Schwarz  ^)  fand  3mal 
eine  Mündung  des  einfachen  Ureters  in  die  Scheide  bei  sonst  nor- 
malem Genitale,  Imal  bei  doppelter  Scheide  (in  die  linke  Hälfte),  und 


1)  L.  BoLK,  Zeitschr.  f.  Morphologie  und  Anthropologie,  Bd.  X,  1907,  Heft  2. 

2)  Schwarz,  Betjns  Beiträge  zur  klin.  Chirurgie,  Bd.  XV,  1896,  p.  159. 
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Imal  die  Mündung  eines  überzähligen  Ureters  bei  normalem 
Genitale.  Secheyron  ^)  sah  den  rechten  Ureter  (bei  Uterus  bilocu- 
laris)  blind  1  cm  hinter  der  Harnröhrenmündung  endigen.  Häufiger 
sind  die  Ausmündungen  von  Ureteren  im  Introitus.  Schwarz  er- 
wähnt sogar  zwei  Fälle,  in  welchen  die  Blase  fehlte  und  beide  Ure- 
teren zwischen  den  Schamlippen  endeten,  2mal  Mündung  des  ein- 
fachen, 2mal  des  überzähligen  Ureters  bei  normalem  Genitale,  Imal 
Mündung  des  einfachen  Ureters  bei  Hymen  septus,  2mal  bei  weiteren 
Mißbildungen  des  Genitales  (Imal  Anus  anomalus  vaginalis,  Massari). 
In  den  Fällen  Tangels^),  Debierres^)  und  R.  Meyers*)  mündete 
der  Ureter  in  einen  GARXNERSchen  Gang.  Neuere  Fälle  haben  Ben- 
ckiser  ')  (im  Introitus,  Imal  überzählig,  Imal  fraglich),  Olshausen 
(im  Introitus,  Imal  einfach,  Imal  fraglich),  Wertheim  ^)  (im  In- 
troitus, überzählig),  Hohmeier  ^)  (knapp  hinter  dem  Introitus,  über- 
zählig), Krause  ^)  (im  Introitus)  veröffentlicht.  Meist  war  die  Mün- 
dung sehr  fein,  der  Ureter  darüber  etwas  weiter. 

Zur  Erklärung  dieser  Fälle  müssen  wir  auf  die  Zeit  zurückgreifen, 
in  welcher  WoLFFScher  Gang  und  der  aus  demselben  knospende 
Ureter  noch  nicht  getrennt  sind,  das  ist  bei  Embryonen  bis  zu  13 
bis  16  mm  Körperlänge.  (Die  MÜLLERSchen  Gänge  sind  bei  8  mm 
Länge  schon  vorhanden.)  Der  Ureter  bildet  noch  einen  Anhang  des 
WoLFFschen  Ganges  (als  einfache  oder  doppelte  Ausstülpung);  er 
bleibt  nun  mit  ihm  verbunden,  wird  aber  mit  ihm  zusammen  von  der 
Kloake  getrennt,  während  normalerweise  die  Mündungen  beider 
Kanäle  durch  weiteres  Wachstum  der  Kloakeuwand  getrennt  werden 
und  nur  der  WoLFFSche  Gang  kaudalwärts  rückt.  Der  WoLFFsche 
Gang  kann  nun  obliterieren,  dann  wird  der  Ureter  blind  endigen; 
oder  er  wächst  in  pathologischer  Weise  übermäßig  lang  aus  und  ver- 
legt seine  Mündungsstelle  und  damit  auch  die  des  Ureters  kaudalwärts, 
in  die  Harnröhre  oder  in  den  Introitus.  —  In  seltenen  Fällen  tritt  auch 
der  WoLFFsche  Gang  direkt  in  Kommunikation  mit  dem  MÜLLERSchen 
Gang  und  läßt  den  Ureter  in  die  Scheide,  bezw.  Cervix  ausmünden. 
-  Als  Belege  für  diese  Auifassung  gelten :  Baumanns  symmetrisch 
auf  der  anderen  Seite  des  überzähligen  Ureters  nachweisbarer,  3  cm 
langer  Gang,  Tangls  ")  Flimmerepithelkanal,  der  neben  dem  Ureter 
bis  in  die  Uterusmuskulatur  zu  verfolgen  war.  Wahrscheinlich  würden 
sich  solche  Reste  des  WoLFFSchen  Ganges  noch  öfter  finden  lassen. 
Da  nach  Nagel  ^'^)  und  Kollmann  i^)  u.  a.  im  unteren  Teil  der 
Scheide  normalerweise  ein  WoLFFscher  Gang  später  nicht  vorkommt, 
müssen  wir  eine  primäre  abnorme  Wachstumsrichtung  und  Wachs- 
tumsintensität desselben  bezw.  der  Kloakenwand  an  dieser  Stelle  an- 


1)  Secheyron,  Archiv  de  Tocologie,  1889,  p.  254  u.  335. 

2)  VmCHOWs  Archiv,  Bd.  CXVIII,  p.  414. 

3)  Debierre,  bei  Secheyron  1.  c. 

4)  E.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  XLVII,  1902,  p.  401. 

5)  Benckiser,  Zeitschi-,  f.  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  XLl,  1899,  p.  413. 

6)  Olshausen,  ebenda  p.  423. 

7)  Wertheim,  Zeitschr.  f.  Geb.  ii.  Gynäk.,  Bd.  XLV,  1901,  p.  293. 

8)  Hohmeier,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  LI,  1904,  p.  537. 

9)  Krause,  Centralbl.  f.  Chirurgie,  Bd.  XXXI,  1904,  p.  767. 

10)  Baumann,  Archiv  f.  Gynäk.,  Bd.  XLII,  p.  329. 

11)  Tangl,  Virchows  Archiv,  Bd.  CXVIII,  p.  414. 

12)  Nagel,  Veits  Handbuch  der  Gynäkologie,  Bd.  I,  1897,  p.  555. 

13)  Kollmann,  Lehrbuch  der  Entwickhmgsgeschichte  des  Menschen,  1898,  p.  429. 
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nehmen.  R.  Meyer  und  G.  Klein  2)  haben  übrigens  den  Nach- 
weis der  Persistenz  des  WoLPPschen  Ganges  bis  in  den  Hymen 
herab  als  eines  normalen  Befundes  erbracht.  Trotzdem  nimmt 
R.  Meyer  ^)  für  seinen  interessanten  und  sehr  genau  studierten 
Fall  von  Mündung  des  Ureters  in  eine  Cyste  des  WoLFPschen  Ganges 
auch  an,  daß  der  von  der  Kloake  noch  vor  seiner  Isolierung  vom 
Ureter  getrennte  Gang  stärkeres  Längenwachstum  ei'langt  habe. 
Dieses  Längenwachstum  muß  jedoch,  wie  ich  schon  Oben  erwähnte, 
meiner  Ansicht  nach  etwas  verfrüht  sistiert  haben  (vielleicht  durch 
Breitenwachstum  und  daher  cystische  „Dilatation"  ersetzt),  wodurch 
sich  erklären  würde,  daß  die  Scheide  den  WoLFPSchen  Gang  nach 
unten  überragt  und  trotzdem  eine  Hypospadie  (L  Art)  entstanden  ist. 

Nach  dieser  Auffassung  muß  jeder  blind  neben  der  Scheide 
endigende  Ureter  in  den  WoLPPSchen  Gang,  bezw.  eine  Cyste  des- 
selben ausmünden.  Bei  atypischer  Mündung  des  WoLPPschen  Ganges 
in  den  Uterus  kann  auch  eine  Kommunikation  des  Ureters  mit  dem 
Uterus  vorkommen  (s.  p.  327,  Fall  Klebs  und  Palma).  —  Hingegen 
sind  die  äußerst  seltenen  Ausmündungen  des  Ureters  in  das  Rectum 
auf  abnorme  Teilung  der  Kloake,  bezw.  retardiertes  Wachstum 
bestimmter  rückwärtiger  Wandabschnitte  derselben  zurückzuführen. 

Die  mannigfachen  Formen  von  Kloakcnbildun^  sollen  an  dieser 
Stelle  nur  soweit  besprochen  werden,  als  sie  zum  weiblichen  Genitale 
Beziehung  haben,  und  zwar  nur  die  Fälle  bei  geschlossener  vor- 
derer Blasen  wand  (Kombination  mit  Blasenspalte  siehe  p.  78, 
Kloakenbildung  beim  männlichen  Genitale  später). 

Kommunikationenzwischen  Blase  und  Scheide  ohne  Kloakenbildung 
sind  mir,  abgesehen  von  den  höchsten  Formen  der  Hypospadie  [z.  B. 
Fall  von  Meer  *)]  nicht  bekannt  (siehe  unten).  Bemerkenswert  ist  in 
diesen  letzteren  Fällen  auch  die  primäre  Weite  und  Schlaff  heit  der  Blase 
und  Weite  der  LTrethra,  die  nur  dadurch  zur  Kohabitation  geeignet 
werden  konnte.  Wir  müssen  dieselbe  wohl  als  eine  Begleiterscheinung, 
ein  übermäßiges  Wachstum  einzelner  Abschnitte  der  Kloakenwände 
ansehen.  ' 

Der  von  Henke  ■')  beschriebene  Fall  (Atresia  recti,  urethrae  et  vagmae,  mächtige 
Dilatation  des  Uterus  [  +  Scheide  ?]  in  Form  eines  Uterus  bicomis ;  in  der  Mitte  der 
hinteren  Blasenwand  eine  für  mittlere  iSonde  durchgängige  Kommunikation  zwischen 
Blase  und  dieser  Höhle;  der  „Uterus"  mit  Plattenepithel  ausgelileidet)  ist  auch  als 
unvollkommene  Kloakenbildimg  aufzufassen.  Ebenso  wohl  ein  Präparat  des  Heidel- 
berger pathol.-anatom.  Institutes :  Blase  normal  groß,  Ureteren  etwas  weit  auseinander ; 
zwischen  denselben,  etwas  nach  links  gerückt,  eine  IV?  mm  weite  runde  Lücke, 
welche  in  die  außerordentlich  ausgedehnte,  nach  unten  blind  endigende  Scheide 
mündet.  Uterus  ebenfalls  diktiert,  außen  mit  Adhäsionen  bedeckt.  Rektum  er- 
weitert (Präp.-No.  2110). 

Die  Unterscheidung  zwischen  Kloakenbildung  mit  und  ohne 
Blasenspalte  ist  schon  lange  gebräuchlich ;  wenn  auch  von  einzelnen 
Autoren  betont  wurde,  daß  beide  in  wesentlichen  Punkten  überein- 


1)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXXVII,  1897,  Heft  2. 

2)  G.  Klein,  7.  Kongreß  der  deutschen  Gesellschaft  f.  Gynäkologie. 

3)  R.  Meyer,  Einmündung  des  Unken  Ureters  in  eine  Uterovaginalcyste. 
Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  XLVH,  1902,  p.  401. 

4)  A.  V.  Meer,  Konzeption  und  Abort  durch  den  Ausführungsgang  der  Blase 
etc.    Hegärs  Beiträge  zur  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  III,  1900,  p.  409. 

5)  Henke,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXVII,  1908,  p.  154. 


Kloakenbildung. 


289 


stimmen,  müssen  wir  doch  zugeben,  daß  mit  der  „Spaltung"  der 
vorderen  Leibeswand  (diesen  Ausdruck  ohne  Voreingenommenheit 
gebraucht)  ein  bedeutsames  neues  Moment  hinzukommt.  Freilich  müssen 
wir  andererseits  dessen  eingedenk  bleiben,  daß  die  formale  Genese 
■der  teilweise  ganz  gleichartigen  Bilder  auch  in  gleichartiger  Weise 
rekonstruiert  werden  muß. 

Unter  Kloake  (Meckel)  verstehen  wir,  streng  genommen,  einen 
Hohlraum  (oder  Kanal),  in  welchen  Blase,  Geschlechtskanäle  und 
Mastdarm  einmünden.  Der  Sprachgebrauch  hat  es  jedoch  bei  der 
Seltenheit  typischer  Fälle  und  der  relativen  Häufigkeit  von  Abwei- 
chungen mit  sich  gebracht,  daß  man  auch  dann  von  Kloake  spricht, 
wenn  der  Darm  sich  nur  mit  dem  einen  dieser  Gebilde  vereinigt, 
oder  wenn  Geschlechtsgänge  und  Darm  in  einen  Hohlraum  münden, 
den  wir  nach  seinen  morphologischen  Charakteren  als  Blase  zu  be- 
zeichnen pflegen.  Wir  werden  jedoch  sehen,  daß  es  auch  mit  dieser 
Definition  nicht  möglich  ist,  eine  Gruppe  für  sich  mit  ihrer  Genese 
scharf  abzugrenzen,  sondern  daß  Uebergänge  bis  zu  den  einfachsten 
Formen  der  Mißbildungen  vorkommen. 

Eine  strenge  Gruppierung  läßt  sich  nicht  gut  durchführen,  weil 
die  Variationen  zu  mannigfach  sind  und  fast  jeder  Fall  für  sich  eine 
Unterabteilung  repräsentieren  würde.  Wir  wollen  zuerst  die  soge- 
nannten vollkommenen  Kloaken  (gemeinschaftliche  Ausmündung  aller 
drei  Gangsysteme)  besprechen  und  daran  die  atypischen  Formen  an- 
schließen. 

Die  bisherige  Betrachtung  dieser  Fälle  leidet  daran,  daß  nur  von  Defekten  im 
Wachstum  der  Organe  gesprochen  wird;  wir  werden  jedoch  sehen,  daß  bei  der  Aus- 
bildung der  Variationen  iibermäßiges  Wachstum  an  anderen  Stellen  ebensosehr  in 
Betracht  kommt.  Em  weiterer  Fehler  ist  meines  Erachtens  die  überall  wieder- 
kehrende Uebertragung  funktioneller,  physiologischer  Vorgänge,  die  post  partum 
nachweisbar  sind,  auf  embryonale  Zustände,  für  welche  Uebertragung  zum  Mindesten 
noch  keine  bewiesene  Berechtigung  besteht.  Ich  werde  unten  Gelegenheit  haben, 
auf  Widersprüche  hinzuweisen,  die  sich  mit  diesen  funktionellen  Theorien  nicht  ver- 
einbaren lassen. 

Zur  Erklärung  der  Kloakenbildung  müssen  wir  in  Kürze  auf 
entwicklungsgeschichtliche  Details  eingehen. 

In  großen  Zügen  ist  die  Entstehung  dieser  Körperteile  bereits  seit  Rathke 


in  der  Mittellinie  an  kurzer  Strecke  äußeres  und  inneres  Keimblatt  ohne  Zwischen- 
lagerung von  Mesoderm  aneinander;  es  ist  das  die  Aftermembran.  Unmittelbar 
daran  schheßt  sich  der  Abgang  des  Amnions.  Wenn  sich  der  Dottersack  abzu- 
schnüren begmnt,  stülpt  sich  an  seiner  Grenze  auch  die  Allantois  aus.  Nun  legt 
sich  der  Endwulst  des  Primitivstreifens  um,  so  daß  die  Aftermembran  nach  vorne 
zu  Hegen  kommt,  imd  bildet  die  Kloake.  Die  Aftermembran,  die  (allerdings  nur 
lineare)  mediane,  ventrale  Begrenzung  derselben  reicht  noch  bis  an  den  Stiel  des 
Dottersackes,  bezw.  den  späteren  Nabelstrang.  Bei  3  mm  großen  Embryonen  ist  die 
Kloake  0,18  mm  hoch,  0,21  mm  breit,  0,3  mm  tief,  also  relativ  groß.  Enderlen  ^) 
hat  neuerdings  auf  Grund  von  Modellen  Zumsteins  gezeigt,  daß  die  Aftermembran 
noch  bei  9  mm  langen  Embryonen  bis  an  den  Nabel  reicht;  erst  bei  12  mm  langen 
Embryonen  ist  sie  teilweise,  bei  17  mm  langen  Embryonen  ist  sie  definitiv  nach  ab- 
wärts gerückt,  bezw.  verkürzt.  Die  Verkürzung  müssen  wir  uns  wohl  so  zustande 
gekommen  denken,  daß  unterhalb  des  späteren  Nabels  Mesoderm  im  Bereich  der 
Aftermembran  zur  Entwicklung  kommt. 

Die  EHoake  bildet  noch  einen  einheitlichen  Raum,  neben  welchem  rechts  und 
links  die  untersten  Enden  der  Urnieren  liegen,  deren  Ausfühi'ungsgang,  der  WoLFFsche 


1)  Endeelen,  Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  LXXI,  1903,  p.  562. 
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Gang,  schon  bei  4,2  mm  langen  Embryonen  in  die  Kloake  mündet.  Durch  den  vor- 
geschobenen Eand  der  hinteren  Darmpforte  wird  zunächst  die  Allantois  besser  vom 
Darm  abgegrenzt  und  durch  weiteres  Tieferwachsen  desselben  auch  die  Kloake  in 
einen  vorderen  und  hinteren  Abschnitt  geteilt.  Gleichzeitig  erheben  sich  hinter  der 
Mündungsstelle  der  primären  Harnleiter  (WoLFFschen  Gänge)  beiderseits  Falten. 
Mit  der  Veremigung  dieser  drei  Falten  ist  die  Kloake  in  Harnblase  (Kloakenrest) 
und  Darmrohr  getrennt.  Bei  Embryonen  von  3,2  mm  Länge  sind  die  Urorektalfalten 
bereits  angedeutet,  bei  15  mm  Länge  ist  die  Trennung  vollendet.  Das  öeptum  hat 
die  Kloakenhaut  erreicht.  Jetzt  erst  schwindet  die  Kloakenhaut,  und  zwar  zuerst 
der  vordere  Abschnitt,  die  Urogenitalmembran,  dann  die  Analmembran. 

Unter  normalen  Verhältnissen  wird  die  Stelle  der  Kloakenmerabran  durch  seit- 
liche Wülste  in  eine  offene  Einne  umgewandelt;  aus  diesen  Wülsten  differenziert 
sich  nach  und  nach  der  Geschlechtshöcker  und  der  feinere  Ausbau  des  äußeren 
Genitales. 

Die  MÜLLERsehen  Gänge  wachsen  erst  später  an  den  WoLFFschen  Gängen 
kaudalwärts  und  erreichen  nach  Nagel  ')  erst  bei  Embiyonen  von  2,5 — 3  cm  Rumpf- 
länge  den  Sinus  urogenitalis. 

Im  wesentlichen  ist  also  der  Prozeß  der  Trennung  von  Blase  und 
Darm  bei  Embryonen  von  1,5  cm  Rumpflänge  abgeschlossen. 

Typisch  ist  nur  für  die  vollkommenen  Kloakenformen  der  Um- 
stand, daß  statt  dreier  Oelfnungen  nur  eine  gemeinschaftliche  für  alle 
drei  Gangsysteme  besteht.  Wir  müssen  also  annehmen,  daß  zunächst 
durch  stärkeres  Wuchern  von  Mesoderm  in  den  Bereich  der  Kloaken- 
membran hinein  letztere  in  pathologischer  Weise  ver- 
kleinert wird. 

TouENETJX  hat  gezeigt,  daß  bei  Kanin chenembryonen  von  170 — 195  Stunden 
die  Kloakenmembran  (so  lange  der  Primitivstreifen  noch  gestreckt  ist)  noch  aus 
3  Blättern  besteht,  noch  Mesoderm  enthält.  Erst  200—205  Stunden  nach  der  Be- 
fruchtung verschwindet  dasselbe.  Es  besteht  demnach  auch  die  Möghchkeit,  daß  das 
Mesoderm  in  den  in  Rede  stehenden  Fällen  gar  nicht  zum  Schwund  kommt,  sondern 
primär  wuchert. 

Je  Stärker  die  Mesodermplatte  wuchert,  desto  weiter  werden  die 
Hohlräume  von  der  Oberfläche  entfernt  bleiben,  desto  länger  und 
enger  wird  deren  Ausführungsgang;  unter  Umständen  kann  er  auch 
vollkommen  verschlossen  werden. 

Die  weitere  Konfiguration  des  äußeren  Genitales  leidet  natürlich 
auch  unter  dieser  unregelmäßigen  Mesodermwucherung,  doch  kann 
sie  trotzdem  noch  teilweise  in  physiologischen  Bahnen  bleiben.  Ahl- 
feld 2)  bildet  z.  B.  einen  Fall  von  Wolff  ab,  in  welchem  große 
und  kleine  Labien  ganz  regelmäßig  ausgebildet  sind.  In  den  meisten 
Fällen  sind  es  jedoch  nur  mehr  oder  weniger  deutliche  Hautfalten, 
eventuell  auf  der  Höhe  eines  höckerartigen  Vorsprungs  [Rose  '^)^ 
Walther  ^J],  welche  die  Kloakenmündung  umgeben.  In  einzelnen 
Fällen  war  die  Haut  auch  skrotumähnlich,  mit  medianer  Raphe,  ja 
die  Clitoris  penisähnlich  und  bis  an  die  Spitze  von  dem  Ausführungs- 
gang der  Kloake  durchbohrt  [Ihl°)J.  Bei  vollständig  geschlossener 
Kloake  ist  die  Haut  nahezu  glatt,  oder  es  finden  sich  unregelmäßige 
Höcker;  raeist  ist  jedoch  auch  dann  noch  eine  Art  Urethra  vorhanden, 
die  teilweise  atretisch  erscheint  [Rose,  1.  c,  Kristeller*'),  Ahl- 


1)  Nagel  m  Veits  Handb.,  Bd.  I,  1897,  p.  554. 

2)  Ahlfeld,  Mißbüdungen,  1880;  Atlas,  Taf.  XXXVIII,  Fig.  5. 

3)  Rose,  Monatsschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  XXV,  1865,  p.  425. 

4)  Walthee,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.,  Bd.  XXVII,  p.  332. 

5)  Ihl,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gyn.,  1905,  p.  373. 

6)  Kristellee,  Monatsschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  XXVII,  1866,  p.  165. 
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FELD^),  Vrolik  (?)^),  Olshausen ,  Westphal  *) ,  Neumann  5), 
Orthmann  etc.].  Alle  diese  Veränderungen  sind  jedoch  von 
nebensächlicher  Bedeutung;  selbst  der  vollständige  Abschluß  der 
Kloake  nach  außen  kann,  obwohl  er  nur  bei  den  höchsten  Graden 
dieser  Mißbildung  vorkommt,  nicht  zu  einem  Einteilungsprinzip  ver- 
wendet werden,  weil  dieselben  Veränderungen  auch  ohne  solchen 
Verschluß  gefunden  wurden 

Die  Unzulänglichkeit  jedes  morphologischen  Einteilungsprinzips 
bei  der  großen  Mannigfaltigkeit  von  Formen  hat  dazu  geführt,  auf 
Grund  der  Entwicklungsgeschichte  (Keibel,  Retterer,  Tourneux 
etc.)  genetische  Einteilungen  aufzustellen  (s.  p.  76).  Da  sie  ganz 
schematisch  sind,  geben  sie  wohl  ein  anschauliches  Bild  aller  vor- 
kommenden abnormen  Kommunikationen,  aber  keines  von  der  Mannig- 
faltigkeit des  anatomischen  Bildes. 

Darüber  kann  nur  eine  kurze  Skizzierung  der  wichtigsten  Typen  Auf- 
schluß geben. 

Den  einfachsten  Typus  der  vollkommenen  Kloake  repräsentiert  etwa  Fig.  166 
vom  Schwein  [nach  Mayr  ^)] ;  em  breit  in  die  Vulva  einmündender  Kanal, 
welcher  Harnröhre,  Scheide  und  Rektum  ungefähr  in  gleicher  Höhe  aufnimmt. 
Freiüch  kann  diese  Foitu  beim  Tier  nur  als  Scheidenvorhofkloake  bezeichnet  werden, 
entsprechend  dem  Anus  anomalus  vestibularis  des  i\Ienschen ;  reine  Beispiele  einer 
solchen  einfachen  Kloake  beim  Menschen  sind  als  Pseudohermaphroditismus  in  ver- 
schiedenen Formen  bekannt  (siehe  später).  Eine  ähnliche,  aber  nach  außen  ab- 
geschlossene Kloake  hat  Skoda'')  bei  einem  Fohlen  gefunden. 

.\ls  nächste  Form  müßte  Fig.  167  angeführt  werden  [nach  Wolff  '")] ;  Uterus 
bicornis  bicolhs,  vagina  septa,  hnke  Hälfte  derselben  rudimentär;  in  die  rechte  Scheide 
münden  Urethra  und  Eektum.  Große  und  kleine  Schamlippen  normal.  Auch  hier 
also  außer  der  fehlenden  Verschmelzimg  der  MÜLLERschen  Gänge  keine  weiteren 
Älißbildungen  vorhanden.  —  In  der  großen  Mehrzahl  der  FäUe  finden  sich  jedoch 
weitere  Veränderungen  neben  atypischen  Kommunikationen,  und  dadurch  erhalten 
dieselben  auch  erst  ihr  eigenartiges  Gepräge  "). 

Besonderheiten  der  Verbindungswege.  Wohl  die  häufigste  von  den 
uns  zunächst  interessierenden  Kloakenformen  ist  diejenige,  bei  welcher  die  Harnblase 
das  Eeservoir  darstellt,  in  welches  die  MüLLEEschen  Gänge  und  der  Enddarm  ein- 
münden.   Es  ist  dies  der  Typus  des  auch  beim  Manne  bekannten  Anus  anomalus 


1)  Ahlfeld,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  XIV.  1879,  p.  276;  daselbst  ähnliche  FäUe. 

2)  Veolik,  Tabiüae  ed  embrvogenesin  etc.,  Amsterdam  1849,  Taf.  XC,  Fig.  1  u.  2. 

3)  Olshausex,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  II,  1887,  p.  240. 

4)  Westphax,  FaU  von  Geburtshindernis,  bedingt  durch  die  übermäßig  aus- 
gedehnte kindliche  Harnblase.    Inaug.-Diss.  Königsberg,  1896. 

5)  XEUiiAJfX,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gvn.,  Bd.  III,  1896,  p.  243. 

6)  Obthsiajs-^-.  Ebenda,  Bd.  XXV,  1907,  p.  302. 

7)  Besonders  auffallend  war  bei  Merz  *)  ein  skrotumähnhcher  Sack  von  5,8  cm 
Umfang  mit  ganz  feiner  Oeflhung.  Derselbe  war  mit  Schleimhaut  ausgekleidet 
(nicht  genauer  untersucht) ;  oben  mündete  ein  Kanal,  welcher  die  Harnröhre,  die 
enge  Scheide  und  den  engen  Enddarm  aufnahm ;  Genitale  emfach.  Der  Sack 
enthielt  nur  gelbliche  Flüssigkeit,  kein  Meconiiim,  obwohl  der  Enddarm  durch- 
gängig imd  die  Flexur  2  Fulger  dick  war.  Wir  können  also  im  Sinne  unserer 
späteren  Ausführungen  auch  hier  nicht  Dilatation,  sondern  aktives  Wachstum  an- 
nehmen. 

8)  ML\YR,  Kloakenformen  bei  Haustieren,  in :  Lubaesch-Ostertag,  Ergebnisse 
■d.  aUgem.  Pathol.  u.  Anat.,  Bd.  IV,  1897,  p.  958. 

9)  Skoda,  Zeitsch.  f.  Tiermedizin,  Bd.  XIII,  1909,  p.  144. 

10)  Ahlfeld,  Mil3bUdungen,  Atlas,  Taf.  XXXVIII,  Fig.  5,  6,  7. 

11)  Auch  bei  der  Kombination  mit  abnormen  Wachstumserschemungen  findet 
sich  mitunter  eine  Art  Kloake,  an  welcher  aUe  drei  Gangsysteme  gleichmäßig  Anteil 
haben;  siehe  die  Fälle  von  v.  AVixckel  und  Ihl. 

*)  Merz,  Kloakenbildung  bei  geschlossener  Blase  und  Mißbildung  der  äußeren 
GenitaUen,    Inaug.-Diss.  München,  1897. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  20 
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vesicalis  [nach  Papendorf^)  bisher  als  Atresia  ani  vesicalis  bezeichnet],  der  nur 
durch  die  MÜLLERschen  Gänge  noch  kompUziert  ist.  Die  relative  Häufigkeit  solcher 
Fälle  und  die  Variabiütät  der  MÜLLERschen  Gänge  zeigt  die  sekundäre  Bedeutung 
der  letzteren  für  die  Kloakenbildung  recht  evident. 

Als  regelmäßiger  Befund  ist  nur  die  mangelhafte  Vereinigung  der  MÜLLERschen 
Gänge  zu  verzeichnen:  in  allen  Fällen  handelt  es  sich  um  den  Uterus  duplex 
separatus  (s.  didelphys)  mit  verschieden  großer  Distanz  zwischen  den  beiden  Scheiden. 
Aber  während  in  den  Fällen  von  Paleyn^),  Rose-^),  Neumann"),  Strack^), 
Smoler''),  Westphal')  beide  Scheidenrohre  seitlich  neben  dem  Mastdarm  in  die 


Fig.  166.  Endstück  der  Geschlechtswege  bei  einem  Schwein  mit  einer  Kloake 
des  Scheidenvorhofes  (klo)  nach  Mayr.  d  Darm,  miiadet  ohne  ausgesprochenen 
Sphinkter  in  der  Nähe  der  Scheide  (v).    u  Urethra. 


1)  Papendorf,  s.  Olshausen,  Monatsschi-,  f.  Geburtsk.,  Bd.  XVIII,  p.  100. 
(Diss.  acad.  obs.  sit.  de  ano  imperforato.    Lugd.  Batav.  1781.) 

2)  Palfyn,  Descript.  anatom.  d'un  enfant  Gemeau,  1703.  S.  Ahlfelds  Atlas, 
Taf.  XXXVtll,  Fig.  2. 

3)  Rose,  Monatsschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  XXV,  1865.  p.  425. 

4)  Neumann,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gyn.,  Bd.  III,  1896,  p.  243. 

5)  Strack,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1888,  p.  247. 

6)  Smoler,  Prag.  med.  Wochen  sehr.,  1898. 

7j  Westphal,  Geburtshindernis,  bedingt  durch  die  übermäßig  ausgedehnte 
kindüche  Harnblase.    Inaug.-Diss.  Königsberg,  1896. 
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Blase  mündeten,  zeigen  andere  Fälle  mannigfache  Variationen.  In  Levys')  Fall 
war  links  mir  Ovarium  und  Tube  vorhanden,  während  die  rechte  Scheide  mit  der 


b 


Fig.  167  a — c.  Komplizierte  Kloake  nach  Wolff.  Die  linke  Scheide  (v.s.) 
endet  bund.  Die  rechte,  mit  Meconium  gefüllte,  steht  durch  einen  im  Septum  ver- 
laufenden Kanal  (c.  r.  v.)  mit  dem  Rektum  in  Verbindung  und  nimmt  die  Harnröhre 
(int.ur.)  auf.    Gemeinschaftliche  Mündung  aller  drei  Systeme  nach  außen. 


1)  Levy,  Neue  Zeitschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  XVIII,  p.  440.  —  S.  Ahlfelds 
Atlas,  Taf.  XXXVIII,  Fig.  12. 
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Blase  kommunizierte.  In  den  Fällen  von  Meckel^),  Ahlfeld Walther^) 
waren  überhaupt  nur  Eierstöcke  und  Tuben  ausgebildet,  das  übrige  Genitale  ganz 
rudimentär,  an  der  hinteren  Wand  der  Blase  sich  verlierend,  bei  Vogt*)  die  Unke 
Seite  rudimentär,  die  rechte  fehlend,  bei  Wolczynski^)  umgekehrt. 

Die  Mündung  des  Mastdarms  in  die  Blase  ist  mitunter  weit,  so  daß  der  Inhalt 
bequem  passieren  konnte  (z.  B.  Fall  Levy),  in  den  meisten  Fällen  verjüngt  sich 
jedoch  das  unterste  Ende  desselben  und  ötfnet  sich  mit  ganz  feiner  Si^alte  oder  kaum 
nachweisbarer  Lücke,  noch  innerhalb  der  Blasenwand  konisch  verengt  [Schwyzer") 
bei  emem  Knaben].  In  einer  Anzahl  ebenfalls  hierher  gehöriger  Fälle  endet  auch 
der  Mastdarm  blind  hinter  der  Blase,  nur  durch  einen  soliden  Strang  mit  derselben 
verbunden.  B.  Wolfe  ')  hat  einen  solchen  Fall  beschrieben,  in  welchem  zugleich 
der  Uterus  bicornis  oberhalb  dieses  Stranges  mit  einer  kirschgroßen  Anschwellung 
blind  endigte.  In  Orthmanns  ^)  Falle  kommunizierte  der  Enddarm  mit  der  rechten 
Scheide  dicht  hinter  der  Blasenwand,  im  Septum.  Beide  Scheiden  und  Uteri  waren 
sehr  stark  ausgedehnt,  vergrößert,  doch  war  die  Kommunikation  so  eng,  daß  keine 
Flüssigkeit  eingespritzt  werden  konnte.  Die  Scheiden  endeten  bünd;  Harnblase 
etwas  hypertrophisch,  Harnröhre  durchgängig. 


Fig.  168  a — b.  a  Unregelmäßige  Kloake  nach  Orthmann.  2,  9  Corpus  uteri. 
■3,  10  CoUum  uteri,  li  orif.  int.  5,  12  orif.  ext.  8,  13  Scheide.  6  Mündung  der 
Tube.  7  Tube.  14  Mündung  des  Eektum  in  die  rechte  Scheide.  15,  17  Ureter. 
16,  18  Art.  uterina,  b  Sagittalschnitt  dazu.  S  Urethra.  4  Blase.  5  Uterus,  ß  Scheide. 
7  Mündung  des  Rektum. 


Besonders  interessant  ist  ein  ebenfalls  liierher  gehöriger  Fall,  den  auch  Wolff 
beschrieben  hat  (ebenda).  Mastdarm  und  Anus  normal,  Harnröhre  verschlossen ;  ein 
Uterus  septus  mündet  in  die  Blase.  Ein  Seitenstück  dazu  bildet  ein  kurz  be- 
schriebener Fall  von  Simon  in  welchem  bei  normalem  Rektum  und  Uterus  bicornis 
•die  beiden  Scheidenrohre  rechts  und  ünks  in  die  Harnröhre  mündeten.    In  dem 


1)  Meckel,  Arch.  f.  Physiol.,  1826,  p.  36. 

2)  Ahlfeld,  Arch.  f.  Gvn.,  Bd.  IV,  1872.  —  MißbUdungen,  p.  232. 

3)  Walther,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gyn.,  Bd.  XXVII,  1893,  p.  332. 

4)  Vogt,  Virchow-Hirschs  Jahresberichte,  Bd.  II,  1873,  p.  663. 

5)  WoLCZYNSKi,  Wien.  med.  Presse,  1882,  p.  1135. 

6)  SCHWYZER,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  XLIII,  p.  433. 

7)  B.  WoLFF,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  LXV,  1902,  p.  299. 

8)  Orthmann,  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXV,  1907,  p.  302. 
.9)  Simon,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1893,  p.  952. 
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sehr  schönen  Falle  V.  Winckels  in  welchem  die  beiden  Scheiden  in  gleicher  Höhe 
mit  dem  Rectum  in  die  harnröhrenähnliche  Kloake  mündeten,  war  die  Trennung 
der  MÜLLEßschen  Gänge  noch  vollkommen  (Uterus  „didelphys"). 

Mit  gewissen  Einschränkungen  können  diese  FäUe  als  Uebergang  zur  viel 
kleineren  zweiten  Gruppe  gelten,  bei  welcher  die  Kommunikation  nicht  in  der 
Harnblase,  sondern  in  einer  kanalförmigen,  allen  drei  Gangsystemen  gemeinschaft- 


Fig.  169.  Kanalförmige  Kloake  nach  v.  Winckel.  Die  beiden  Genitalkanäle 
münden  getrennt  neben  dem  Rektum,  p  kanalförmige  Kloake,  e  Blase,  vi,  v'l'  rechte 
und  linke  Scheide,  h  linker,  g  rechter  Uterus,  m  Flexur.  K,  K  Tube,  i  Ovarium. 
t,  t  Lig.  rot. 


lieh  und  in  gleicher  Weise  angehörenden  Kloake  erfolgt  ist,  ohne  die  Verschmekung 
der  höher  oben  im  Becken  üegenden  MÜLLEEschen  Gänge  zu  beeinflussen. 

Ahlfeld-')  führt  FäUe  von  Croft,  Busch  und  Bidder  an;  bei  Croft 
mündete  die  erweiterte  rechte  Scheide  in  den  Sinus  urogenitahs,  die  linke  mit  feiner 
Oeffnimg  in  den  Darm. 


1)  V.  Winckel,  Volkmanns  Samml.  kün.  Vortr.,  1899,  No.  251/252,  p.  1530. 

2)  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  234. 
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Einen  Fall  dieser  Art  hat  Olshausen  ')  beschrieben.  Blase  wenig,  Gebär- 
mutter und  Scheide  sowie  der  Mastdarm  sehr  stark  ausgedehnt;  kein  Ausführungs- 
gang.   Harnröhre  und  Mastdarm  münden  in  den  untersten  Teil  der  Scheide. 

Zedel  ^) :  Anus  fehlt ;  an  Stelle  des  äußeren  Genitales  ein  2  cm  langer  Schlauch, 
an  dessen  Spitze  die  Urethra  mündet.  Uterus  bicornis,  dessen  rechte  Seite  rudi- 
mentär, etwas  ausgedehnt.  Ovarien  und  Tuben  normal.  Scheide  hochgradig  aus- 
gedehnt, ebenso  der  Enddarm,  der  nach  oben  plötzlich  in  das  nicht  dilatierte 
Colon  descendens  übergeht.  Nach  unten  läuft  der  Darm  in  einen  dünnen  Kanal 
aus,  mit  dem  mit  enger  OefFnung  die  Scheide  kommuniziert.  Die  normal  große 
Harnblase  öffnet  sich  auch  in  diesen  Kanal,  der  als  Ausführungsgang  der  Kloake 
bis  an  die  Spitze  des  Penis  zieht. 

Einen  weiteren  Fall  hat  Ihl')  mitgeteilt  (s.  Fig.  170).  Aeußerer  Habitus- 
männlich.  Vom  untersten  Ende  der  stark  ausgedehnten  einfachen  Scheide  ein 
Kanal,  der  auf  der  Spitze  des  penisartigen  Gebildes  mündet.  In  denselben  öffnet 
sich  knapp  hinter  dem  Austritt  aus  der  Scheide  die  Harnröhre ;  das  Eectum  mündet 
dicht  hinter  diesem  Kanal  in  die  Scheide'*). 


In  der  ersten  Gruppe  ist  demnach  die  persistierende  Kloake  durch  die  Harn- 
blase repräsentiert,  in  d^r  zweiten  Gruppe  durch  den  Kanal,  eine  Art  Harnröhre. 
Als  dritte  Gruppe  wären  schließlich  noch  die  FäUe  anzuführen,  in  welchen  die  Harn- 
blase ganz  fehlt  und  die  Ureteren  an  abnormer  Stelle  ausmünden,  im  Scheidenvorhof. 
Als  Repräsentanten  derselben  kann  ich,  richtige  Beschreibung  und  Deutung  voraus- 
gesetzt, nur  den  Fall  von  Bousquet^)  anführen.  Der  Mastdarm  kommunizierte 
durch  eine  schwielige  Oeifnung  mit  der  Scheide,  in  die  sich  bei  Felden  der  Harn- 
blase die  Ureteren  dicht  über  dem  Introitus  einsenken. 


1)  Olshatjsen,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  II,  p.  280. 

2)  Zedel,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXXII,  Heft  2. 

3)  IHL,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gyn.,  Bd.  LV,  1905,  p.  373. 

4)  Busch  (Monatsschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  IV,  1854,  p.  356)  sah  bei  einem  neu- 
geborenen Mädchen  mit  großer  Chtoris  und  blind  endigendem  Grübchen  an  Stelle 
der  Uretkra  einen  erbsengroßen  Uterus  in  einen  Schlauch  auslaufend,  welcher  unter- 
wegs die  Urethra  aufnahm  und  knapp  oberhalb  des  Afters  in  den  Darm  mündete. 
Ob  der  Fall  hierher  gehört,  wage  ich  bei  der  Kürze  der  Beschreibung  nicht  zu  ent 
scheiden. 

5)  Bousquet,  bei  Meckel,  Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  I,  1812,  p.  710. 
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Ganz  abnorme  Verbindungen  sind  noch  von  Saviard^),  Croft')  u.  a.  an- 
gegeben worden,  doch  sind  die  Schilderungen  unklar  und  ungenau,  und  deshalb 
nicht  zu  verwerten.  Ich  verweise  noch  avif  die  Mündungen  des  Ureters  in  die  Scheide 
(p.  286)  und  auf  Gerstkns  Fall")  von  Mündung  des  linken  Ureters  in  das  atretische 
Rectum. 

In  die  formale  Genese  dieser  abnormen  Verbindungen  hat 
die  Entwicklungsgeschichte  insoferne  Licht  gebracht,  als  sie  uns  die- 
selben als  Störungen  im  Ausbau  der  primitiven  Kloake  aufzufassen 
gelehrt  hat.  Die  abnorme  Kommunikation  zwischen  Enddarm  und 
Urogenitalsystem  ist  jedenfalls  als  mangelhafte  Vereinigung  der  Uro- 
rektalfalten  untereinander  und  mit  dem  Septum  Douglasii  zu  ver- 
stehen, bei  gleichzeitiger  Mesodermwucherung  im  Bereich  der  Kloaken- 
membran (Verschluß  des  Afters  etc.).  Am  reinsten  ist  dieselbe  in 
dem  von  Rathke*)  beschriebenen  Hund  vertreten,  dessen  kurzer 
Dickdarm  blind  endigte  und  eine  ventrale  Aussackung  besaß  (die 
Harnblase),  welche  in  einen  soliden  Urachus  auslief.  Verbindung 
zwischen  beiden  Höhlen  sehr  weit.  Dicht  vor  der  Kommunikations- 
stelle mündeten  in  der  Seitenwand  der  Blase  die  Ureteren.  Das 
Geschlecht  konnte  nicht  bestimmt  werden. 

Gtjelt^)  zitiert  den  Befimd  bei  einem  Ferkel,  den  im  Jahre  1683  ein  englischer 
Student  der  Royal  Society  mitgeteilt  hat.  Harnblase,  innere  Geschlechtsteile,  äußere 
Geschlechtsteile  und  After  fehlten ;  der  Mastdarm  nahm  1  Zoll  vor  seinem  blinden 
Ende  die  beiden  Ureteren  auf.  Leider  ist  über  den  Urachus  anschemend  nichts 
mitgeteilt,  doch  scheint  dieser  Fall  die  primitivste  FoiTn  der  ursprünghchen  Kloake 
ohne  Bildung  von  Urorektalfalten  zu  repräsentieren.  In  allen  anderen  Fällen  ist 
die  Teilung  der  Kloake  bereits  eingeleitet.  Ein  sehr  hübsches  Beispiel  ist  die  Ab- 
bildung einer  Sirenenmißbildung  Vroliks  '^) ;  der  sehr  weite  Enddarm  geht  mit  An- 
deutung einer  Einschnürung  direkt  in  die  kleine  Blase  über,  welche  spindelförmig 
in  den  Urachus  ausläuft. 

Die  MüLLERschen  Fäden  treten  erst  zu  einer  Zeit  auf  (ca.  4^/2 
Wochen),  in  welcher  die  Urorektalfalten  schon  in  voller  Entwicklung 
begriffen  sind.  Bei  15  mm  Länge  [5  Wochen,  beim  Schwein  22  Tage, 
Keibel  ^)]  hat  das  Septum  urorectale  die  Aftermembran  erreicht  und 
die  Kloakenteilung  vollendet;  und  bei  25  mm  Länge  (S'/j — 9  Wochen, 
Keibel)  gelangen  die  MÜLLERschen  Gänge  in  den  Sinus  urogenitalis, 
neben  den  WoLFFSchen  Gängen,  die  sich  bereits  von  den  Ureteren 
getrennt  haben  und  weiter  kaudalwärts  verlagert  sind.  Blieb  nun 
ein  Defekt  im  Septum  rectovaginale  bestehen,  so  kann  man  sich  die 
mangelhafte  Vereinigung  der  MÜLLERschen  Gänge  schon  dadurch, 
rein  mechanisch,  erklären  (siehe  unten).  Liegt  der  Defekt  unterhalb 
der  Einmündung  der  MÜLLERschen  Gänge  in  den  Sinus  urogenitalis, 
so  braucht  auch  die  Vereinigung  derselben  nicht  gestört  zu  sein 
(Anus  vestibularis  bei  einfachem  Genitale).  Ist  infolge  der 
Störung  der  definitive  Verschluß  des  Septums  etwas  verspätet  erfolgt, 
so  resultieren  daraus  persistierende  „Doppelbildungen"  des  Genital- 
stranges, bei  welchen  unter  Umständen  der  Enddarm  blind  zwischen 


1)  Bousquet,  bei  Meckel,  Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  I,  1812,  p.  709. 

2)  Croft,  s.  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  234. 

3)  Gersten,  cit.  Strube,  Virchows  Arch.,  Bd.  CXXXVII,  1894. 
4|  Ratrke,  Meckels  Archiv  f.  Anat.  u.  PhysioL,  1830,  p.  368. 

5)  Gurlt,  Lehrbuch  der  pathol.  Anatomie  der  Haussäugetiere,  1832,  II.  Teil. 

6)  Vrolik,  Tabulae  ad  illustr.  embryogenesm,  Amsterdam  1849,  Taf.  LXVI, 
Mg.  4. 

7)  Keibel,  Normen  tafeln  zur  Entwicklungsgeschichte  der  Wirbeltiere,  I.  (Schwein), 
Jena  1897. 
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den  beiden  Scheidenroliren  (oder  auch  höher  oben)  an  der  hinteren 
Blasenwand  endet,  oder  aber  bei  normalem  Enddarm  nur  noch  das 
Ligamentum  rectovesicale  auf  die  frühe  embryonale  Störung  hindeutet. 

Ehe  wir  die  formale  Genese  dieser  Mißbildungen  weiter  erörtern, 
müssen  wir  noch  auf  weitere  Komplikationen  eingehen,  die  sich  am 
auffälligsten  in  dimensionalen  Anomalien  der  beteiligten 
Organe  äußern. 

Am  bekanntesten  ist  in  dieser  Hinsicht  wegen  ihrer  Auffälligkeit 
und  namentlich  wegen  ihrer  praktischen  Bedeutung  als  Geburts- 
hindernis die  übermäßig  ausgedehnte  Harnblase. 

Es  ist  bereits  eine  ganze  Anzahl  derartiger  Fälle  bekannt  [siehe 
die  Zusammenstellungen  bei  Jilden^)  und  Hagenau  2)],  in  welchen 
die  Blase  oft  ganz  kolossale  Dimensionen  erreicht  hatte,  so  daß  in- 
klusive eines  gleichzeitigen  Ascites  der  Bauchumfang  65— 70  cm  betrug. 
In  vielen  Fällen  waren  gleichzeitig  die  Ureteren  erweitert  und  mit 
Flüssigkeit  gefüllt;  einigemale  so  stark,  daß  sie  das  Geburtshindernis 
abgaben;  ganz  normal  waren  sie  anscheinend  in  keinem  Falle.  Selbst 
die  Nieren  sind  oft  hydropisch  und  cystisch  verändert.  Der  Urachus, 
manchmal  obliteriert,  war  in  einigen  Fällen  teilweise  durchgängig, 
sogar  erweitert.  —  Der  Inhalt  dieser  übergroßen  Organe  wurde  in 
den  meisten  Fällen  als  Harn  bezeichnet;  und  ziemlich  unbestritten 
gilt  als  Erklärung  für  diese  Veränderungen  die  funktionelle  Theorie, 
daß  der  im  fötalen  Leben  sezernierte  Harn  keinen  Abfluß  ins  Amnion 
findet  und  durch  Stauung  die  ableitenden  Wege  erweitert  (s.  später). 
Beweise  fehlen  jedoch  dafür  so  gut  wie  vollständig.  Nur  7mal  ist 
die  Flüssigkeit  chemisch  untersucht  worden ;  Brodie  fand  keine  Harn- 
säure, Madge  in  Nierencysten  weder  Harnstoff"  noch  Harnsäure, 
Lothar  Meyer  in  einem  Falle  ebensowenig,  in  einem  zweiten  Harn- 
stoff", keine  Harnsäure.  Olshausen,  Lusk  hatten  qualitativ  positiven 
Befund,  Walther  negativen;  er  fand  Phosphorsäure  und  Kochsalz 
und  schloß  daraus,  daß  es  sich  um  Urin  handle.  —  Da  die  fötale 
Harnsekretion  noch  nicht  bewiesen,  der  Einwand  Ahlfelds  ^),  daß 
erst  in  der  Geburt,  unter  dem  Einfluß  der  Kreislaufstörungen  in  der 
Placenta,  Harn  sezeruiert  werde,  noch  nicht  widerlegt  ist,  kann  auch 
hier  der  Einwand  gemacht  werden,  daß  etwaige  Harnbestandteile 
erst  während  der  Wehen  in  die  Flüssigkeit  gelangt  sind,  und  ich 
möchte  im  Gegensatz  zu  Hagenau  sagen,  daß  nicht  positive,  sondern 
negative  Analysen  mehr  Bedeutung  haben. 

Verschiedene  Momente  sprechen  jedoch  direkt  gegen  die  Dentung  der  Flüssig- 
keit als  angestauter  Harn.  Die  Urethra  war  7mal  durchgängig  (Magenau)  ;  kleinste 
Cystchen,  mikroskopische  Tumoren,  ja  sogar  Meconiumklümpchen  mußten  in  diesen 
Fällen  wenigstens  eine  Stenose  erklären  Helfen.  —  Sehr  auffällig  ist  die  Dicke  der 
Blasenwand.  Stellenweise  Muskulatur  auseinander  gewichen,  so  daß  Schleimhaut 
und  Serosa  in  großen  Bezirken  direkt  anemander  hegen  (ohne  Divertikelbildung  I), 
an  anderen  Stellen  die  Wand  bis  9  mm  dick,  und  zwar  besonders  die  hintere  Wand. 
Die  zur  Erklärung  angenommene  funktionelle  Hyperthrophie  mußte  bei  den  langen 
vergeblichen  Austreibungsversuchen  und  der  fortschreitenden  Dehnung  eher  dem 
Gegenteil  Platz  machen.  Aber  nicht  einmal  besonders  hochgradige  Spannung  herrscht 
in  dem  Blasensacke;  in  manchen  FäUen  ist  sogar  aufFäUige  Schlaffheit  bemerkt 
worden.  —  Ferner  waren  die  Ureteren  zwar  sehr  oft  erweitert,  geschlängelt,  ver- 


1)  JiLDEN,  Geburtshindernis  infolge  übermäßiger  Ausdehnung  der  Harnblase. 
Inaug.-Diss.  Freiburg,  1890. 

2)  Magenau,  Fall  von  Geburtserschwerung  durch  kongenitale  Hydronephrose. 
Inaug.-Diss.  Tübingen,  1902. 

3)  Ahlfeld,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XIV,  1879. 
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längert,  allein  in  den  Fällen  von  hochgradiger  Erweiterung,  die  stets  als  Rückstau- 
ung  gedeutet  wurden,  war  die  Blase  verhältnismäßig  viel  kiemer  als  in  anderen 
Fällen ;  zudem  ist  die  Uretermündung  fast  immer  schmal,  spaltförmig,  das  letzte 
Stück  des  Ureters  eng,  statt  auch  an  der  Erweiterung  zu  partizipieren.  In  einigen 
Fällen  mündeten  die  Ureteren  in  eine  sackartige  Ausbuchtung  der  Blase,  jedoch  mit 
ganz  schmaler,  spaltförmiger  OefFnung.  Ja,  gelegentlich  endeten  die  dilatierten 
Ureteren  sogar  blmd.  Alle  diese  Vorkommnisse  sind  mit  der  Rückstauungstheorie 
nicht  zu  vereinbaren. 

Ein  anderer  sehr  häutiger  begleitender  Befund  ist  die  Erweite- 
rung des  Mastdarmrohres;  auch  hier  nahm  man  an,  daß  der  Abfluß 
von  Meconium  durch  die  enge,  oft  kailöse  Oetfnung  in  die  Kloake  be- 
hindert sei  und  eine  Stauung  eintrete;  oder  die  große  Blase  den 
untersten  Darmabschnitt  komprimiere.  Jedenfalls  ist  es  merkwürdig, 
daß  unter  Umständen  das  letzte,  anscheinend  normal  gebildete  Stück 
Mastdarm  leer  ist  und  die  Erweiterung  erst  höher  oben,  ziemlich 
plötzlich,  beginnt,  daß  sie  manchmal  ganz  enorme  Dimensionen  an- 
nimmt [im  Falle  Olshausens^)  bildete  der  Mastdarm  die  größte 
von  den  3  Geschwülsten  im  Becken] ;  noch  auffallender  ist  es  aber, 
daß  die  Erweiterung  auch  oralwärts  nicht  allmählich  abnimmt,  sondern 
der  Uebergang  in  einen  normalen,  leeren  Darm  ganz  plötzlich  er- 
folgt (bei  Olshausen  sogar  mit  einer  geringen  Intussusception).  Es 
kann  sich  auch  höher  oben  noch  ein  zweiter  diktierter  Darmabschnitt 
finden.  —  Endlich  ist  bemerkenswert,  daß  das  unterste  Dickdarmstück 
oft  sehr  kurz  erscheint. 

Leider  fehlen  genauere  mikroskopische  Untersuchungen  der 
Blasen-  und  Darm  wand  bisher  noch  fast  vollständig'^).  ' 

Ebensowenig  wie  die  angeführten  Momente  paßt  die  gelegentlich 
beobachtete  Erweiterung  des  Genitales  in  diese  funktionelle  Theorie. 

Wenn  wir  den  unklaren  Fall  Kristellers  in  welchem  Vir- 
CHOw  eine  Verschmelzung  von  Blase  und  Genitale  zu  einem  Sack 
angenommen  hatte,  ausschalten,  finden  wir  Erweiterungen  des  ein- 
fachen Genitalschlauches  bei  Kloakenbildung  in  den  Fällen  von 
Olshausen'')  und  Ihl^);  im  ersteren  Fall  war  auch  die  Blase  er- 
weitert, jedoch  weniger  als  die  Scheide*^)  (und  diese  weniger  als  der 
Mastdarm);  bei  Ihl  war  hingegen  die  Blase  ganz  klein  und  leer, 
Ist  es  in  diesen  Fällen  schon  von  vornherein  gezwungen,  eine  passive 
Dilatation  anzunehmen,  so  spricht  direkt  gegen  eine  solche  der  Um- 
stand, daß  sowohl  Scheiden-  als  Uteruswand  beträchtlich  verdickt  sind, 
noch  mehr  aber  das  Vorhandensein  von  Falten  auf  der  dicken  Schleim- 
haut, welche  doch  bei  so  hochgradiger  Dilatation  längst  verstrichen 
sein  müßteh. 

Außerdem  müssen  auch  die  oben  (p.  280)  bereits  erwähnten 
Fälle  von  Hydrometra  und  Hydrokolpos  bei  Atresie  der  Scheide  hier 
angeführt  werden  (v.  Winckel,  Lüer,  Fromme).  In  denselben 
findet  sich  eine  ganz  ebenso  hochgradige  Ausdehnung  der  Scheide 
wie  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  von  Harnblasenvergrößerung  (Flüssig- 
keitsmengen hier  wie  dort  100 — 150 — 200  ccm).    Sowohl  für  die  be- 

1)  Olshausen,  Arch.  f.  Gvnäk.,  Bd.  II,  1872. 

2)  Neumann  (Monatsschr."!  Geburtsh.  u.  Gyn.,  Bd.  III,  1896,  p.  243)  fand 

Elasquesartige  Auflagerungen  auf  der  Blasenschleimhaut,  aus  dicken  Lagen  ver- 
ornten  Plattenepithels  bestehend ;  also  Hypertrophie. 

3^  Kristeller,  Monatsschr.  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXVII,  p.  165. 

4)  Olshausen,  Archiv  f.  GynäkoL,  Bd.  II. 

5)  Ihl,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol.,  Bd.  LV. 

6)  Die  Blase  war  5 :  3,5  cm,  die  Scheide  bezw.  der  Uterus  7:10  cm  groß. 
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trächtliclie  Wand  Verdickung  in  der  Scheide  und  in  dem  ausgedehnten 
Uterus  wie  für  die  Produktion  des  Inhaltes  müssen  wir  einen 
pathologischen  Prozeß  annehmen,  der  sich  in  den  Organen  abspielt, 
eine  primäre  Wucherung,  ein  exzessives  Wachstum  aller  Wand- 
schichten. Den  Beweis  dafür  liefert  unter  anderem  der  histologische 
Befund  an  der  Schleimhaut  von  Corpus  und  Cervix  uteri  in  v.  Win- 
CKELS  ^)  Fall. 

Es  fanden  sich  hier  überall  kleine  papilläre  Exkreszenzen,  mit  kubischem 
Epithel  bedeckt,  erweiterte  Drüsen  m  der  Tiefe  mit  papillenartigen  Vorsprüngen,  das 
Stroma  netzartig,  die  Epithelien  mit  Vakuolen  versehen,  v.  Winckel  deutet  den 
Prozeß  als  eme  auffällige  Hypertrophie  der  Cervikal-  und  Körpermucosa, 
welche  ofi'enbar  die  enorm  starke  Absonderung  geliefert  hat. 

In  viel  geringerem  Grade  ist  oiFenbar  derselbe  Prozeß  in  einem  von  Wolff^) 
beschriebenen  Falle  ausgeprägt,  der  auch  hier  angeführt  werden  kann.  Bei  hoch- 
gradiger Hypoplasie  beider  Nieren,  verschlossenen  Ureteren,  kleiner  Blase,  Fehlen  der 
Urethra,  der  äußeren  Geschlechtsteile,  des  Anus  war  auch  die  Scheide  atretisch;  der 
Uterus  bicornis  ging  nach  unten  in  enie  kirschgroße,  kolbige,  vollkommen  abge- 
schlossene Anschwellung  aus,  an  deren  hinterer  seithcher  Wand  sich  die  Ureteren 
als  solide  Stränge  verloren.  In  der  Anschwellung  eine  erbsengroße  Höhle.  Trotzdem 
alle  drei  Gangsysteme  atretich  sind,  ist  die  nahe  Verwandtschaft  dieses  Falles  mit 
den  Kloakenbildungen  doch  nicht  zu  leugnen. 

W^ir  haben  es  also  hier  mit  einer  primären  aktiven  Hyper- 
trophie der  Wand  (und  speziell  auch  der  Schleimhaut)  zu  tun, 
nicht  mit  einer  passiven  Dilatation.  Dasselbe  müssen  wir  wohl  auch 
für  die  einzelnen  Abschnitte  der  Harnwege  annehmen. 

Für  die  Blase  führe  ich  außer  den  oben  angegebenen  Punkten,  die  mit  der 
Stauungstheorie  nicht  in  Einklang  zu  bringen  sind,  auch  noch  einen  bisher  nicht 
beachteten  Umstand  an,  nämlich  das  Verhalten  der  Uretermündungen.  Sehr  auf- 
fälüg  ist  die  mitunter  konstatierte  Oeffnung  der  Ureteren  mit  schmaler  Spalte  in 
sackartige  Divertikel  der  Blase;  dieselben  können  nur  als  exzessives  Wachstum 
einzelner  Wandabschnitte  erklärt  werden.  Noch  beweisender  ist  jedoch  folgendes. 
Wenn  die  Blase  einfach  dilatiert  wäre,  so  müßten  alle  Wandabschnitte  daran  gleich- 
mäßig oder  zum  mindesten,  wenn  man  partielle  Fixierung  der  Gegend  des  Trigonum 
Lieutaudii  annimmt,  symmetrisch  beteiligt  sein.  Letzteres  wird  dadurch  widerlegt, 
daß  die  Ureterenmündungen  bis  zu  12  cm  voneinander  entfernt  hegen  können.  Aber 
nicht  einmal  symmetrisch  hegen  sie  immer.  Hecker  und  Buhl  ')  fanden  den  rechten 
weiter  hinten  als  den  Imken;  bei  Westphal")  mündete  der  rechte  Ureter  2  cm  von 
der  Mündung  des  Enddarmes  in  die  Blase,  der  linke  hingegen  etwa  15  cm  davon 
entfernt ;  derselbe  war  auch  viel  länger  und  stärker  gesclilängelt  als  der  rechte.  Diese 
Differenz  kann  nicht  durch  Düatation,  sondern  nur  durch  ungleichmäßiges  Wachs- 
tum einzelner  Wandabschnitte  der  Kloake  (und  in  diesem  Faüe  auch  vermehrtes 
Längenwachstum  des  Ureters  selbst)  erklärt  werden 

Ebenso  muß  die  oft  recht  ungleichmäßige,  mitunter  nur  auf  ein- 
zelne Abschnitte  beschränkte  Erweiterung  der  Ureteren  iiuf  ein  ex- 
zessives Wachstum  derselben  und  nicht  auf  Stauung  zurückgeführt 
werden.  So  war  in  Roses  Fall  (die  Uteri  und  Scheiden  getrennt, 
dicht  neben  dem  Enddarm  in  die  stark  ausgedehnte  Blase  mündend, 
Harnröhre  nur  mit  ganz  feinem  Lumen  versehen),  der  linke  Ureter 
nur  im  untersten  Abschnitt  erweitert,  der  rechte  ganz  bis  auf  das 
oberste,  1  Zoll  lange  Stück;  dabei  war  auch  die  Blase  auffallend  nach 


1)  V.  WiNCKEL,  Volkmanns  Sammlung  khn.  Vorträge,  1899,  No.  251/2,  p.  1543. 

2)  WoLFF,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXV,  1902,  p.  313. 

3)  Hecker-Buhl,  Künik  der  Geburtskunde,  Bd.  I,  1861,  p.  122. 

4)  Westphal,  Inaug.-Diss.  Königsberg,  1896. 

5)  Im  Falle  Neumanns  (Monatsschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  III,  1896, 
p.  243)  lag  auch  die  Oeffnung  des  Enddarmes  nicht  median,  sondern  Unks 
hinten  oben;  also  vermehrtes  Wachstum  der  rechten  Seite  bezw.  Eetardation  links. 

6)  EosE,  Monatsschr.  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXV,  1865,  p.  425. 
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rechts  hin  entwickelt,  die  rechte  Niere  cystisch.  Dasselbe  gilt  vom 
Enddarm ;  auch  hier  war  der  meist  ganz  plötzliche  Uebergang  der 
weiten  gefüllten  Abschnitte  in  normal  geformten,  leeren  Darm  oral- 
wärts  schon  wiederholt  betont  worden.  Er  spricht  direkt  gegen  eine 
Rückstauung  von  Meconium  und  läßt  sich  nur  durch  Wachstumsexzeß 
einzelner  Teile  des  Darmrohres  erklären. 

Zum  Schluß  sei  noch  kurz  auf  die  sogenannte  fötale  Peritonitis  verwiesen,  die 
gerade  bei  der  Harnblasendilatation  eine  häufige  Komplikation  darstellt.  Die  Er- 
klärung derselben  war  bisher  recht  unbefriedigend.  Olshausen  hatte  in  seinem 
Falle  Üebertritt  von  Harn  und  Meconium  durch  die  erweiterten  Tuben  supponiert; 
andere  dachten  an  Kompression  der  abdominalen  Gefäße  durch  den  Tumor  (dessen 
Spannung  dazu  jedoch  viel  zu  gering  wäre).  Ich  weise  darauf  hin,  daß  neben  dem 
Ascites  in  den  meisten  Fällen  Verdickungen,  Auflagerungen,  Adhäsionen  etc.  notiert 
sind,  und  glaube  auch  hier  nicht  eine  Entzündung  als  Folgeerscheinung  dieses  oder 
jenes  Prozesses,  sondern  ein  den  Veränderungen  an  Blase,  Ureter,  Darm,  Genitale 
vollkommen  gleichwertiges  primäres,  exzessives  Wachstum  des  Peritoneums  annehmen 
zu  können. 

Zusammengefaßt  sind  demach  die  wesentlichen  pathologischen 
Vorgänge: 

1.  Hypertrophie  des  Mesoderms  im  Bereich  der 
Aftermembran,  Folge:  partieller  oder  totaler  Verschluß,  abnorme 
Konfiguration  des  äußeren  Genitales. 

2.  Retardation  und  Hemmung  im  Wachstum  der 
knapp  darüber  liegenden  Gebilde;  Folge:  die  abnormen 
Kommunikationen  in  ihren  mannigfachen  Varianten ;  eventuell  Ver- 
schluß, Atresie  dieses  oder  jenes  Kanals^). 

3.  Abermals  Hypertrophie  (aktiv)  und  zum  Teil  exzessives  Wachs- 
tum der  darüberliegenden  Gebilde;  Folge:  Vergrößerung  der  Blase, 
der  Ureteren,  abnorme  Lokalisation  ihrer  Mündungen,  pathologisches 
Wachstum  von  Scheide  und  Gebärmutter,  partielle  Erweiterung  des 
Enddarms,  Ascites'^). 

Die  Zahl  der  Kombinationen  in  allen  diesen  3  Gruppen  selbst 
und  der  Gruppen  untereinander  ist  unendlich  groß;  fast  jeder  be- 
schriebene Fall  stellt  eine  besondere  Variante  dar.  Doch  lassen  sich 
alle  bekannten  Möglichkeiten  auf  diese  3  Hauptmomente  zurückführen. 

Die  weitere  Betrachtung  der  formalen  Genese  wird  dadurch  inso- 
fern etwas  vereinfacht,  als  sich  die  verschiedenen  Wachstumsstörungen 
in  dieser  Reihenfolge  auf  eine  verschiedene  Zahl  von  Metamerengruppen 


1)  Von  Interesse  ist  hier  auch  die  Angabe  J.  Mayrs  (Ueber  Kloakenformen 
bei  Haustieren,  Lubärsch-Ostertag,  Ergebnisse  der  allg.  Pathol.  und  pathol.  Ana- 
tomie, Bd.  IV,  1897,  p.  934),  daß  bei  Tieren  mit  Kloakenbildung  mitunter  auch  der 
Schwanz  rudimentär  ausgebildet  ist.  Es  erinnert  das  an  die  Fälle  von  Defekt  der 
Kreuzbein-  und  Steißbeinwirbel  bei  Atresia  recti  (Goyrand,  Gazette  medicale  de 
Paris,  1856,  p.  539,  und  Piering,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  Bd.  X,  1890,  p.  216  und 
Jürgens,  Beitrag  zur  normalen  und  pathologischen  Anatomie  des  menschlichen 
Beckens.  Festschrift  zu  E.  ViRCHOWs  76.  Geburtstag,  Berlin  1891);  s.  betr.  Kap. 
Es  unterhegt  wohl  kaum  einem  Zweifel,  daß  diese  Knochenveränderungen  den 
Wachstumsstörungen  in  den  Weichteilen  des  Beckens  gleichwertig  sind  und  auf  die- 
selben ätiologischen  Faktoren  zurückgeführt  werden  müssen. 

2)  Erwähnt  sei  hier  noch,  daß  Arnold  (Virchows  Archiv,  Bd.  XL VII,  p.  7) 
bei  einem  Knaben  mit  Hypertrophie  der  Blase  auch  Hypertrophie  des  Uterus  mas- 
culinus  konstatiert  hat. 
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verteilen.  Je  mehr  metamere  Abschnitte  an  der  zweiten  Gruppe 
Anteil  haben,  desto  intensiver  wird  die  Hemmung,  desto  komplizierter 
die  topographische  Umordnung  der  einzelnen  Gebilde. 

Die  weiteren  Vorstelluiigswege  seien  bei  ihrem  vollkommen  hypothetischen 
Charakter  nur  kurz  angedeutet.  Wir  müssen  uns  ehien  Prozeß  denken,  welcher  an 
der  Stelle  seiner  direktesten  intensivsten  Einwirkung  das  Wachstum  in  allen  oder  in 
bestimmten  Dimensionen  zum  Stillstand  bringt,  gleichzeitig  aber  an  der  Peripherie, 
oralwärts  sowohl  wie  kaudalwärts  einen  verschieden  intensiven ,  auch  verschieden 
(bald  mehr  ventral,  Blase,  bald  mehr  dorsal,  Darm)  lokahsierten  Wachstumsreiz 
setzt,  der  exzessiv  werden  kann.  Welcher  Art  dieser  Prozeß  im  Einzelfalle  ist,  bleibt 
vorläufig  noch  unklar. 

Es  sei  hier  noch  kurz  darauf  hingewiesen,  daß  wir  bei  der  Besprechung  der 
Genese  der  mangelhaften  Verschmelzung  der  MÜLLERschen  Gänge  eine  ähnliche 
Eetardation  im  Wachstum  der  seitUchen  Coelomwand  angenommen  haben.  Die 
Analogie  wird  dadurch  noch  vollkommener,  daß  die  MÜLLERschen  Gänge  ja  auch 
in  das  Septum  uro-rectale  hineinwachsen.  Es  können  ganz  dieselben  Vorgänge 
supponiert  werden,  nur  m  etwas  höher  gelegenen  Metameren  und  im  allgemeinen 
weniger  intensiv  [außer  bei  den  rudimentären  Uteris')]. 

Unter  dem  Namen  Anus  ano malus  vaginalis  werden  Fälle 
zusammengefaßt,  bei  welchen  die  Afteröfi'nung  geschlossen  ist  und  der 
gewöhnlich  konisch  verjüngte  Enddarm  in  verschiedener  Höhe  hinter 
dem  Introitus  in  die  Scheide  ausmündet.  Wenn  wir  uns  strikte  an 
diese  Abgrenzung  halten,  so  müssen  wir  verschiedene  Fälle,  die  in 
der  Literatur  so  bezeichnet  wurden,  ausschalten,  da  es  sich  um  kom- 
pliziertere Formen  von  Kloakenbildung  handelt. 

Das  gilt  z.  B.  von  dem  vielzitierten  Fall  Reppners -).  Auch  Seidler  ^)  be- 
schrieb einen  solchen  Fall:  Urethra  und  linke  Scheide  mündeten  in  einen  2  cm 
langen  engen  Kanal,  rechte  Scheide  bhnd;  im  Septum  öffnete  sich  1  cm  über  dem 
Ende  der  beiden  diktierten  Scheiden  das  Eectum  nach  beiden  Seiten  hin.  In  dem 
Falle  Hynitzsch"')  mündete  das  Rectum  in  die  vorn  verschlossene  Scheide,  und 
zwischen  dieser  und  der  Urethra  bestand  em  Verbindungsgang.  Streng  genommen 
sind  dies  zwar  auch  Ani  anomali  vaginales,  allein  sie  gehören  in  die  zweite  Gruppe 
der  Kloakenbildungen,  bei  welchen  sich  der  Sinus  urogenitahs  gebüdet  hat.  Hier 
haben  sie  als  Uebergangsbilder  insofern  Bedeutung,  als  sie  uns  zeigen,  daß  wir  es  im 
folgenden  mit  genetisch  nahestehenden  Formen  zu  tun  haben. 

Das  Vorkommen  dieser  Anomalie,  welche  früher  mit  dem  Anus 
vestibularis  zusammengeworfen  wurde  (noch  bei  Förster,  1.  c.  p.  118)^ 
ist  von  Schröder  ^)  ganz  geleugnet  worden  und  die  meisten  Autoren 

1)  In  der  älteren  Literatur  sind  einige  Fälle  von  angeblicher  Ausmündung  des 
Enddarms  in  den  Uterus  angeführt.  Regelmäßig  waren  es  komplizierte  Formen  von 
Kloakenbildung,  welche  der  Deutung  Schwierigkeiten  machten ;  die  Scheide  soll  stets 
gefehlt  haben.  Es  ist  jedoch  schon  öfters  darauf  hingewiesen  worden  (z.  B.  Schatz, 
Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  III),  daß  hier  wohl  eine  Verwechslung  von  Gebär- 
mutter und  Scheide  vorUege.  Dasselbe  gilt  wohl  auch  von  Schneiders  Fall  (Em 
Fall  von  Atresia  ani  uterina  et  vesicalis  mit  Atresia  vaginae  et  urethrae.  Inaug.- 
Diss.,  Tübingen  1892).  Hinter  der  vollkommen  geschlossenen  Vulva  die  wenig  ver- 
größerte Harnblase;  durch  einen  engen  Kanal  kommuniziert  der  Enddarm  mit  der- 
selben. Zwischen  beiden  Organen  der  Uterus ;  zwei  kinderfaustgroße  Säcke  (4  :  6,5  cm), 
unten  scheinbar  vereinigt,  oben  beiderseits  in  die  dilatierten  Tuben  ausgehend,  innen 
durch  ein  Septum  geteilt,  in  welchem  der  Verbindungskanal  zwischen  Darm  und 
Blase  läuft  und  mit  beiden  Säcken  kommuniziert.  Die  Scheiden  sollten  ganz  fehlen. 
Die  Säcke  sind  jedoch  offenbar  nicht  nur  Hydrometra,  sondern  auch  Hydrokolpos; 
durch  diese  Deutung  wird  die  Aehnlichkeit  des  Falles  mit  anderen  (v.  Winckel, 
Orthmann  u.  a.)  sehr  auffallend.  Emen  einwandfreien  Fall  von  Anus  anomalus 
uterinus  kenne  ich  nicht. 

2)  Heppner,  St.  Petersburger  med.  Wochenschr.,  1870,  p.  204. 

3)  Seidler,  Fall  von  Anus  vaginalis  bei  Verdoppelung  des  Uterus  und  der 
Scheide.    Inaug.-Diss.  Göttingen,  1893. 

4^  Hynitzsch,  De  atresia  ani  vaginah.    Inaug.-Diss.  Halle,  1867. 

5)  Schröder,  Krankheiten  der  weibUchen  Geschlechtsorgane,  4.  Aufl.,  p.  499. 
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haben  sich  ihm  angeschlossen.  Auch  Ahlfeld  führt  aus,  daß  der 
Enddarm  nur  in  den  Sinus  urogenitalis  ausmünden  könne.  Nur  bei 
Verdoppelung  des  Genitales  findet  er  Fälle,  die  ihm  beweisend  er- 
scheinen (Fall  Joseph  '^).  Ein  Fall  von  Hand  in  welchem  bei 
Atresia  ani  die  ganze  hintere  Scheidenwand  gefehlt  haben  soll,  wird 
von  ihm  bezweifelt,  v.  Bardeleben ^)  führt  nur  3  Fälle  an:  Kraus ^) 
(Darmmündung  rechts  von  der  Columna  rugarum,  mitten  in  der 
Scheide,  sehr  eng)  und  Engström     (2  Fälle)  ^). 

Der  Grund  für  diese  allgemeine  Ablehnung  war  neben  der  Selten- 
heit sicherer  Fälle  auch  die  Schwierigkeit  einer  entwicklungsgeschicht- 
lichen Deutung.  Die  Scheide  entsteht  in  ihrer  ganzen  Länge  aus 
den  MÜLLERSchen  Gängen ,  ihre  distale 
Grenze  bildet  der  Hymen.  Diese  Gänge 
wachsen  nun  erst  zu  einer  Zeit  tiefer  in 
das  Septum  uro-rectale  hinein,  zu  welcher 
die  Teilung  der  Kloake  schon  lange  be- 
endet ist  (cf.  Nagel  *).  Eine  Störung 
dieses  Prozesses  müßte  also  eine  viel  weiter- 
gehende Störung  im  Aufbau  des  Genitales 
und  eine  richtige  persistierende  Kloake 
zur  Folge  haben.  —  Diese  a  priori  voll- 
kommen berechtigte  Trennung  läßt  sich 
jedoch  nicht  ganz  strenge  durchführen, 
denn  es  gibt  Fälle  von  Anus  anomalus 
vestibularis,  bei  welchen  die  Mündung 
des  Enddarms  in  unverkennbarer  Weise 
den  Hymenalring  selbst  einnimmt  und 
noch  ein  Stück  weit  in  die  Scheide  hinein- 
ragt. Wenn  man  annimmt,  daß  der  Hymen, 
der  frühere  MÜLLERsche  Hügel,  welcher 
doch  zunächst  an  der  hinteren  Wand  des 
Canalis  (Sinus)  urogenitalis,  also  an  der 

vorderen  Fläche  des  Kloakenseptums  sitzt,    „ach  Abel.  «  Analmündimg 
die   Grenze   bildet,    dann   dürfte   er   nie-    im  Vorhof.  r  Eaphe.  i  La- 
mals    unbeteiligt    sein.     Das    war    der    bium  minus,  u  Urethra,  v 
Grund,  weshalb  früher  (Ahlfeld)  vom  Vagma. 
Anus   vulvo  -  vaginalis  gesprochen  wurde. 

Außer  den  obengenannten  sind  jedoch  noch  einige  Fälle  bekannt,  in  weichen 
wir  nach  der  Beschreibung  einen  Anus  anomalus  vaginalis  annehmen  dürfen. 
Deutsch^)  gibt  ausdrücklich  an,  daß  die  Darmöflhung  hinter  dem  unversehrten 
Hymen  lag;  und  in  dem  von  Israel beschriebenen  Falle  war  das  äußere  Genitale 
wohlentwickelt,  Harnröhre  an  normaler  Stelle,  Hymen  normal ;  im  rechten  Scheiden- 


1)  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  238. 

2)  Joseph,  Beiträge  zur  Geburtsk.  u.  Gynäk.,  Bd.  III,  p.  107. 

3)  Hand,  Philad.  med.  Times,  Vol.  V,  1875. 

4)  V.  Bardeleben,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXVIII,  1903,  p.  55. 

5)  Kraus,  Wien.  med.  Wochenschr.,  1857,  p.  77. 

6)  Engström,  Mitteilungen  a.  d.  gyn.  Klinik  Helsingfors,  Bd.  III,  H.  3. 

7)  Unklar  bleibt  der  Fall  Albert  (Allg.  Wiener  med.  Zeitung,  1884,  p.  392) 
hochreichende  Kommunikation  zwischen  Mastdarm  und  (Scheide,  ähnlich  wie  bei 
Hand  1.  c. 

8)  Nagel,  Sitzungsber.  d.  Akad.  d.  Wiss.  zu  Berlin,  1889,  H.  1. 

9)  Deutsch,  Neue  Zeitschrift  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXX,  1851,  p.  282. 

10)  Israel,  Die  abnormen  Ausmündungen  des  Enddarmes  beim  weibUchen  Ge- 
schlecht.   Inaug.-Diss.  Marburg,  1891,  p.  25. 
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gewölbe,  1  cm  von  der  Portio  entfernt,  lag  eine  taschen förmige  Ausbuchtung,  in 
welcher  mit  cm  weiter  Oefthung  der  Enddarm  mündete.  Auch  Bobrik')  spricht 
von  Ausmündung  des  Anus  hinter  dem  Hymen. 

Beim  reinen  Anus  anomalis  vestibularis  liegt  die  Mün- 
dung des  Enddarnis  im  Vorhof  selbst,  in  der  Fossa  navicularis, 
zwischen  hinterem  Rand  des  Hymen  und  hinterer  Kommissur  (Fig.  171). 

Morphologisch  bilden  diese  drei  Typen  Glieder  einer  Reihe,  als 
deren  Endglied  etwa  noch  die  p.  284  erwähnte  Mißbildung  des  Dammes 
angefügt  werden  könnte. 

Gesondert  stehen  daneben  die  Fälle,  bei  welchen  außer  dieser  Kommunikation 
noch  eine  normale  Afterötfnung  vorhanden  war  [Caradec'-),  bei  doppelter  Vagiaa 
Joseph^),  Reichel*),  v.  Rosthorn '^j,  Schatjta'').  Bucura')].  Die  Fälle  wurden 
iji  erster  Linie  wegen  des  Fehlens  von  sichtbaren  Narben  als  angeborene  bezeichnet, 
und  speziell  Reichel  hat  sich  um  einen  Erklärungsversuch  bemüht.  Dagegen  spricht 
jedoch  Verschiedenes.  Alle  Fälle  machten  erst  nach  begonnenem,  zum  Teil  als  miß- 
lungen bezeichnetem  sexuellen  Verkehr  überhaupt  Erscheinungen ;  bei  Neugeborenen 
ist  der  Zustand  nie  beobachtet.  Ganz  ähnliche  Fisteln  sind  —  mit  und  ohne  stärkere 
Blutung  —  als  frische  Coitusverletzungen  beoljachtet  (cf.  Bucuea).  Auch  ist  beim 
männhchen  Geschlecht,  bei  dem  sonst  Analogien  zu  allen  anderen  Verbildungen  des 
Enddarmes,  die  wir  hier  erwähnten,  vorkommen,  nichts  Aehnliches  beschrieben.  Wir 
müssen  also  vorerst  die  Fälle  noch  als  sehr  zweifelhaft  hinstellen.  Damit  erübrigt 
sich  ein  Eingehen  auf  die  Erklärungsversuche.  Das  Fehlen  sichtbarer  Narben  beweist 
gerade  am  Genitale  nicht  viel,  finden  wir  doch  mitunter  auch  Narben  nach  größeren 
operativen  Eingrifien  auf  der  Schleimhaut  nicht  mehr. 

Reichel  will  den  Anus  anomalus  vaginalis  vom  perinealis  genetisch 
trennen;  den  ersteren  führt  er  auf  eine  Störung  in  der  Entwicklung 
des  Enddarmes  zurück  und  setzt  ihn  in  Analogie  zu  dem  Anus  vesi- 
calis  beim  Manne;  letzteren  erklärt  er  durch  Störung  in  der  Damm- 
bildung. 

Der  Vergleich  mit  dem  Anus  vesicalis  muß  wohl  abgelehnt  werden. 
Wie  wir  p.  293 ff.  gesehen  haben,  ist  entgegen  der  herrschenden  Ansicht 
eine  ganze  Reihe  von  Fällen  des  Anus  vesicalis  beim  weiblichen  Ge- 
schlechte bekannt ;  dieselben  bilden  einen  ganz  anderen  Typus,  weil 
der  Enddarm  das  ganze  Septum  urorectale  durchsetzt,  beim  Anus 
vaginalis  nur,  wenn  man  so  sagen  darf,  die  dorsale  Hälfte  desselben. 
Dennoch  müssen  wir  hier  Analogien  suchen.  Darauf  weist  uns  der 
Umstand,  daß  wir  bei  mangelhafter  Verschmelzung  der  MÜLLERschen 
Gänge  neben  dem  typischen  Anus  vesicalis  Fälle  finden,  in  welchen 
der  Darm  blind  zwischen  den  beiden  Scheiden  endet,  und  endlich 
Fälle,  in  welchen  er  mit  einer  oder  mit  beiden  Scheiden  kommuniziert 
[z.  B.  Orthmann  ^)  bei  gleichzeitiger  Atresie  und  Hydrocolpos  sowie 
Hydrometra  beider  Seiten,  Fig.  134  a  u.  b;  siehe  auch  p.  78].  Das 
konisch  verjüngte,  gegen  die  hintere  Blasen  wand  hinziehende  Stück 
des  Enddarmes  weist  uns  auf  eine  primäre  Störung  der  Kloakenauf- 
teilung; einem  späteren,  im  physiologischen  Sinne  (nach  Aufhören  der 
Ursachen)  korrigierenden  Wachstum  ist  es  zuzuschreiben,  daß  die 
Kloake  nicht  vollständig  erhalten  blieb.    Die  Einmündung  des  End- 


1)  BoBRiK,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1899,  Verein sbeilage,  p.  190. 

2)  Caradec,  Gazette  des  Hopitaux,  1863,  No.  7 ;  Schmidts  Jahrb.,  Bd.  CXIX. 

3)  Joseph,  Beitr.  z.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  III,  p.  107. 

4)  Reichel,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XIV,  1888,  p.  82. 

5)  V.  Rosthorn,  Wien.  klin.  Wochenschr.,  1890,  No.  10. 

6)  SCHAUTA,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  XXXIX,  Heft  3. 

7)  BuCüRA,  Wien.  klüi.  Wochenschr.,  1906,  No.  33. 

8)  Orthmann.  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gvn.,  Bd.  XXV,  Heft  3,  p.  302. 
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darmes  in  die  eine  Scheide  müssen  wir  jedoch  genetisch  gerade  um- 
gekehrt auffassen,  denn  die  Scheide  erreicht  ja  diese  tiefen  Regionen 
erst  viel  später.  Wir  müssen  also  wohl  in  allen  Fällen  von  einer 
Einmündung  der  Scheide  in  den  Enddarm  sprechen  und  von  den 
durch  sekundäres  Wachstum  entstandenen  Veränderungen  absehen. 

Erklären  läßt  sich  diese  Kommunikation  vielleicht  dadurch, 
daß  wir  eine  asymmetrische  Bildung  der  Urorectalfalten 
annehmen.  Infolge  einer  Wachstumsstörung  der  seitlichen  Cölomwand 
wurde  z.  B.  die  rechte  Urorectalfalte  (im  Falle  Orthmanns)  etwas 
weiter  ventralwärts  angelegt;  dadurch  kam  der  MÜLLERsche  Gang  in 
die  dorsalen  Teile  der  Falte  zu  liegen  und  erreichte  nicht  den  Sinus 
urogenitalis,  sondern  den  dorsalen  Abschnitt  der  bereits  aufgeteilten 
Kloake,  den  Darm;  der  andere  MÜLLERSche  Gang  endete  überhaupt 
blind  innerhalb  des  Septums.  —  Durch  diese  Annahme  gewinnen  wir 
eine  übersichtliche  Analogie  zu  den  Fällen,  in  welchen  die  Kloaken- 
teilung noch  weiter  ventral  erfolgt  und  einer  oder  beide  Ureteren  ins 
Rectum  münden. 

Denselben  Vorgang  können  wir  uns  aber  auch  vorstellen,  ohne 
daß  die  spätere  Verschmelzung  der  MÜLLERschen  Gänge  gehindert 
wäre,  also  bei  einfacher  Scheide.  Wir  brauchen  solche  Fälle  nicht 
direkt  als  artifiziell  entstanden  aufzufassen  (Wagner-Hohenlorbese 
W^enn  die  oberen  Abschnitte  des  Septum  rectovaginale  regelmäßig  ge- 
bildet sind,  steht  dort  der  Ausbildung  der  Scheide  kein  Hindernis  ent- 
gegen. Die  ventrale  Verschiebung  des  Septums  kann  erfolgt  sein,  ohne 
die  Verbindung  desselben  mit  der  Aftermembran  zu  stören,  genügt 
jedoch  im  Verein  mit  der  Mesodermwucherung  im  Bereich  der  Anal- 
membran, um  die  MÜLLERschen  Gänge  dem  abnorm  endigenden  Darm 
näher  zu  bringen  bezw.  den  Darm  in  dieselben  zu  verlegen.  Der 
Enddarm  ist  und  bleibt  in  seinem  weiteren  Wachstum  bis  zu  einem 
gewissen  Grade  dauernd  gehemmt;  dagegen  kann  die  Wachstums- 
energie der  Scheide  trotzdem  ganz  oder  teilweise  erhalten  bleiben ; 
sie  wächst  über  die  Kommunikationsstelle  hinaus,  kann  blind  endigen 
oder  auch  die  ektodermalen  Gebilde  der  Kloakenmembran  erreichen 
und  sich  mit  denselben  in  normaler  Weise  vereinigen. 

Diese  Auffassung  hat  den  Vorteil,  daß  sie  den  Anus  vestibularis, 
■welcher  sich  nach  den  obigen  Ausführungen  vom  Anus  anomalus 
hymenalis  und  vaginalis  morphologisch  nicht  streng  trennen  läßt, 
auch  genetisch  in  derselben  Weise  deuten  läßt. 

Auf  die  überall  akzeptierten  genetisclien  Einteilungssysteme  bin  ich  nicht  ein- 
gegangen. Sie  haben  uns  zwar  außerordenthche  Förderung  der  entwickhingsgeschicht- 
lichen  Kenntnisse  gebracht,  sind  aber  einer  Vereinfachung  unserer  teratologischen 
Betrachtung  eher  hinderlich.  Ich  verweise  bezüglich  derselben  auf  das  Kapitel 
Epi spadie  p.  76. 

Mangelhafte  Ausbildung  und  Defekt  des  äußeren 
Oenitales.  Vollständiger  Defekt  findet  sich  bei  den  Sirenenformen  mit 
Sympodie  [Ahlfeld  ^)\ ;  das  innere  Genitale  fehlt  entweder  vollständig 
oder  es  sind  nur  die  oberen  Teile  (Ovarien,  Tuben)  mehr  oder  weniger 
entwickelt,  die  unteren  Abschnitte  der  MÜLLERschen  Gänge  ebenso 


1)  Wagner-Hohenlobbese,  Fall  von  Anus  vestibularis  nebst  kritischen  Be- 
merkungen über  Anus  vaginahs.    Diss.  Halle,  1898. 

2)  Ahlfeld,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XIV,  1879,  p.  276. 
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wie  Blase  und  Enddarm  rudimentär.  —  Wiederholt  hatten  wir  auch 
bei  der  Blasenspalte  und  den  Kloakenbildungen  darauf  hingewiesen, 
daß  das  äußere  Genitale  bezw.'  jede  OetTnung  daselbst  fehlen  kann 
Die  äußere  Konfiguration  kann  dabei  trotz  vollständigen  Verschlusses 
noch  eine  gewisse  Mannigfaltigkeit  aufweisen,  indem  die  verschiedensten 
Hautfalten  und  -Zäpfchen  sich  bilden.  Noch  mehr  ist  dies  der  Fall, 
wenn  die  Kloake  sich  nach  außen  öffnet.  Relativ  häufig  ist  dann  der 
Geschlechtshöcker  ausgebildet,  sogar  penisartig  durchbohrt  (Ihl),  oder 
es  wird  durch  nymphenartige  Falten,  die  partiell  verklebt  sind,  eine 
Verlängerung  des  Ausführungsganges  bedingt  (Orthmann);  beide 
Möglichkeiten  können  zu  falscher  Bestimmung  des  Geschlechts  führen. 
Ebenso  wird  das  der  Fall  sein,  wenn  die  großen  Labien  in  einer 
Raphe  verwachsen  sind  und  die  Haut  derselben  gerunzelt  erscheint 
[Marchand  ^)] ,  dazu  vielleicht  auch  der  Geschlechtshöcker  hyper- 
trophisch. 

Morphologisch  müssen  wir  in  diesen  Fällen  von  einem  Defekt 
der  Vulva  sprechen.  Genetisch  handelt  es  sich  jedoch,  wie  bereits 
oben  (p.  297)  erwähnt  wurde,  um  Exzeßbildung;  der  Verschluß  der 
Körperöffnungen  ist  nämlich  darauf  zurückzuführen,  daß  die  Kloaken- 
membran nicht  geschwunden,  sondern  durch  Mesodermwucherungen 
ersetzt  worden  ist. 

Isolierter  Defekt  des  äußeren  Genitales  bei  sonst  wohlgebildeten  Individuen  ist 
nicht  beobachtet  [Zweifel")].  Verwachsungen  der  Schamlippen  fassen  wir  mit  Veit*) 
als  postnatale  Veränderungen  auf. 

Neben  den  angeborenen  Verschlüssen  sind  auch  die  angeborenen 
Spaltbildungen  zu  nennen.  Bezüglich  der  Epispadie  verweise 
ich  auf  p.  73,  bezgl.  der  Hypospadie  und  der  abnormen  Aus- 
mündung des  Enddarmes  auf  p.  283  und  290 ff.  P.  284  habe  ich  auch 
eine  besondere  Art  von  unvollkommener  Vereinigung  der  Analhöcker 
erwähnt,  bei  welcher  in  der  Raphe  eine  schleimhautähnliche  Furche 
vorlag.  Ein  Analogen  dazu  konnte  ich  in  der  Literatur  nicht  finden. 
Vielleicht  gehört  die  von  v.  Rosthorn  ")  beschriebene  mediane,  blind 
endigende  Dammfistel  hierher. 

Mangelhafte  Ausbildung  der  ganzen  Vulva,  die  Vulva  infantilis 
ist  erst  eine  Folge  postnataler  abnormer  Entwicklungszustände.  Es 
sei  nur  erwähnt,  daß  Sellheim  *^)  den  auffallend  niedrigen  mulden- 
förmigen Damm  bei  Infantilismus  auf  mangelhafte  Entwicklung  der 
Analhöcker  zurückführt  und  somit  doch  gewissermaßen  als  Mißbildung 
charakterisiert. 

Fehlen  der  Clitoris  ist  auch  nur  in  Verbindung  mit  hochgradigen 
Veränderungen  des  Genitales  beobachtet  worden.  Fehlen  der  kleinen 
Labien  findet  sich  wiederholt  in  der  Literatur  berichtet  (Zweifel), 
aber  alle  diese  Fälle,  ebenso  die  neueren  von  Geyl  '),  sind  in  ihrer 
Deutung  mehr  als  zweifelhaft.  Ebenso  wird  man  auch  die  Spaltungen 

1)  Einen  solchen  Fall  bildet  auch  v.  Wlnckel  in  seinem  Lehrbuch  der  Frauen- 
krankheiten, 1890,  p.  14  und  15  ab. 

2)  Maechand,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1894,  p.  46. 

3)  Zweifel,  Billeoth-Lückes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  III, 
1885,  p.  170. 

4)  Veit,  Handb.  d.  Gynäk.,  Bd.  III,  1898,  Heft  1,  p.  116. 

5)  V.  EosTHORN,  Mißbildungen  in  Cheobak-Rosthorns  Handbuch,  II.  Teil, 
1908,  p.  271. 

6)  Sellheem,  Hegars  Beitr.  z.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  V,  1901,  p.  161. 

7)  Geyl,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  V,  Erg.-Heft,  1897,  p.  85. 
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und  Durchlöcherungen  der  Nymphen  auf  Verletzungen  und  Ulcerationen 
zurückführen  müssen  [Secheyron  ^)]. 

Isoliertes  Fehlen  des  Dammes  ist  einigemale  beschrieben  worden 
[Prochownik  2),  Frommel^)].  Die  Fälle  sind  wohl  sicher  als  Vari- 
anten des  Anus  anomalus  vestibularis  aufzufassen*). 

Wegen  seiner  Genese  gehört  auch  der  angeborene  Prolaps 
der  Gebärmutter  und  der  Scheide  zu  den  Defektbildungen.  Den  ersten 
Fall  dieser  Art  hat  Breisky  ^)  genauer  beschrieben.  Weitere  Fälle 
sind  von  Schaeffer'')  fv.  Winckel ')  bringt  denselben  Fallj,  Quis- 
LiNG  Heil  Ballantyne  i"),  Radwansky  ^^),  Perignon  ^'^),  Do- 
LERis  ^^),  Krause  1*),  Hanssen^^),  Russell  i*^),  Remy  i^),  Bürger  i^), 
Jahn  ^^),  Hofmeier  ^o),  Hörmann  '^^)  u.  a.  gefolgt.  Regelmäßig  fand 
sich  eine  Meningocele  bezw.  Spina  bifida  lumbalis  dabei;  im  hoch- 
gradigsten Falle  gleichzeitig  Spaltbecken,  Prolaps  der  Blasen-  und 
Mastdarmschleimhaut  [Breisky,  Nedelski  ^2)].  In  den  übrigen  Fällen 
war  nur  im  weiten  Scheideneingang  die  stark  vergrößerte  Portio  zu 
sehen,  die  obersten  Teile  der  Scheide  invertiert  (Fig.  172);  das  ganze 

1)  Secheyron,  Ann.  de  Gyn^c,  1887,  April. 

2)  Prochownik,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XVIl,  1881,  p.  326. 

3)  Frommel,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1890. 

4)  Einen  eigenartigen  halbseitigen  Defekt  der  hinteren  Dammpartien  mit  extra- 
medianer breiter  Ausmündung  des  ßectums  beschreibt  Schräder  (Arch.  f.  Gynäk., 
Bd.  LVIII,  1899,  p.  169).  Das  linke  große  Labium  etwas  verkürzt,  dicht  dahinter, 
links  neben  der  Raphe,  die  pfennigstückgroße  AfteröiFnung.  Das  ßectum  verläuft 
nach  vorn  oben  und  links  und  wird  etwa  in  der  Höhe  des  Sphinkter  tertius 
stenosiert.  Leider  fehlt  eine  Sektion.  Es  fand  sich  noch  eine  Meningocele  und 
Pas  calcaneus  sin.,  außerdem  seithch  neben  der  AfteröfFnung  ein  flaches  Grübchen. 
—  Schräder  nennt  die  Mißbildung  in  Analogie  mit  der  Wangenspalte  After- 
spalte; als  Ursache  denkt  er  sich  eine  Amnion  Verwachsung,  deren  Residuum  das 
kleine  Grübchen  links  sein  soll.  Eigenartig  ist  jedoch  dabei  der  Verlauf  des  Eectums 
nach  links,  sowie  die  höher  oben  liegende  Stenose.  Auch  hat  man  nach  der 
Zeichnung  den  Eindruck,  daß  die  linke  Gesäßhälfte  überhaupt  im  Wachstum  etwas 
zurückgebheben  ist.  Mir  scheint  es  richtiger,  diese  tiefgreifende  linksseitige  Wachs- 
tumsstörung der  seitlich  neben  der  Aftermembran  gelegenen  Mesodermabschnitte  im 
Sinne  unserer  früheren  und  bei  der  Besprechung  des  Prolapses  wiederkehrenden 
Ausführungen  der  Meningocele  als  ko-  oder  subordiniert  anzusehen.  —  Erwähnt  sei 
hier  auch,  daß  Tipiakoff  (ref.  Frommels  Jahresber.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  1899,  p.  451) 
die  Harnröhrenmündung  rechts  von  der  Clitoris  in  einer  Falte  fand,  welche  die 
rechte  Hälfte  des  Praeputium  bildete.    Vergl.  auch  p.  300,  Anm.  5. 

5)  Breisky,  in  Billroth-Lückes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  III, 
1886,  p.  642. 

6)  Schaeffer,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXXVII,  1890,  p.  244. 

7)  V.  WiNCKEL,  Lehrbuch" der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  334. 

8)  Qtjisling,  Arch.  f.  Kinderheilkunde,  1891,  p.  81. 

9)  Heil,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XLVIll,  1894,  p.  155. 

10)  Ballantyne,  Arch.  de  Med.  des  enfants,  1898,  März ;  Amer.  Journ.  of  Obstr., 
Vol.  XXXV,  1897,  p.  161. 

11)  Eadwansky,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1898,  No.  2. 

12)  Perignon,  Journ.  des  Sc.  de  Lille,  1898,  Juni. 

13)  Doleris,  Ann.  de  Gyn.,  T.  I,  1898,  p.  240. 

14)  Krause,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1897,  p.  422. 

15)  Hanssen,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1897,  p.  1040. 

16)  Russell,  Transact.  of  the  Obstetr.  Soc.  of  London,  Vol.  XLIV,  1902,  p.  137. 

17)  Remy,  Archives  de  Tocol.  et  de  Gynec,  T.  XXII,  1895. 

18)  Bürger,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXIII,  1904,  p.  407. 

19)  Jahn,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1900.  Veremsbeilage,  p.  240. 

20)  Hofmeier,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1907,  p.  1700. 

21)  Hörmann,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1907,  p.  1607  und  Mon.  f.  Geburtsh.  u. 
Gynäk.,  Bd.  XXVII,  1908,  p.  642. 

22)  Nedelski,  rf.  Frommels  Jahresber.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  1904,  p.  238. 
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Collum  ist  hypertrophisch,  die  Uterushöhle  erweitert.  Von  anatomischen 
Befunden  hat  bereits  Heil  die  Schwäche  der  Ligamente,  die  Tiefe  des 
Douglas  und  die  geringe  Entwicklung  des  Psoas  bemerkt,  Russell 
Tiefstand  der  Flexura  sigmoidea,  Bürger  Tiefstand  des  Coecum, 
S  Romanum  und  der  Nieren,  ferner  vollständige  Degeneration 
des  M.  levator  ani  und  der  Beinmuskulatur. 

Für  das  Zustandekommen  des  Vorfalles  ist  der  letzte  Befund 
zweifellos  der  wichtigste.  Mit  dem  Defekt  des  Levator  ani  fehlt  dem 
inneren  Genitale  die  Stütze,  der  Uterus  kann  tiefer  sinken  und  durch 


ut 


p  d 


Fig.  172.  Angeborener  Vorfall  der  Gebärmutter  nach  BtißGEE.  au  Arteria 
umbilicalis,  b  Blase,  d  Douglas,  hs  hinteres  öcheidengewölbe.  l.i.p.  Lig.  infundibulo- 
pelvicum.  Ir  Lig.  rotund.  P  Portio  vag.  ut.  r  Eektum.  u  Ureter,  ur^  Urethra. 
ut  Uterus,   p.v.u.  plica  vesico-uterina. 

den  Hiatus  perinealis  heraustreten.  Den  Defekt  selbst  müssen  wir 
wohl  mit  der  Meningocele  lumbosacralis  in  Verbindung  bringen, 
welche  (mit  Ausnahme  des  Falles  Radwansky)  regelmäßig  vorhanden 
war.  Der  Zusammenhang  wird  von  den  Autoren  in  der  Weise  ge- 
deutet, daß  die  Atrophie  der  Beckenbodenmuskulatur  die  Folge  der 
Innervationsstörung  ist;  nur  Breisky  spricht  von  mangelhafter  An- 
lage der  Muskulatur.  Der  histologische  Beweis  für  eine  Atrophie  ist 
jedenfalls  noch  nicht  erbracht,  deshalb  sind  beide  Auffassungen  gleich 
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diskutabel.  Die  Mechanik  des  Vorfalles  selbst  bei  Fehlen  eines  Wider- 
standes erscheint  ohne  weiteres  aus  den  Druckverhältnissen  klar 
[Tandler  und  Halban  ^)].  Bis  zu  gewissem  Grade  ist  neben  der 
Beckenbodenmuskulatiir  auch  das  Binde-  und  Fettgewebe  an  der  Er- 
haltung der  Lage  der  Gebärmutter  beteiligt.  So  hat  man  es  sich  wohl 
als  einen  später  eintretenden  Schwund  desselben  vorzustellen,  wenn 
bei  bestehender  Spina  bifida  sacrolumbalis  erst  im  späteren  Lebens- 
alter der  Vorfall  entsteht. 

Veit'-)  sah  bei  einem  14-jährigen  Mädchen  mit  Hypertrichosis  lumbosacralis, 
die  wir  ja  als  charakteristisches  Merkmal  einer  Spina  bifida  (occulta)  kennen  (p.  95), 
einen  Vorfall  auftreten.  —  Ich  operierte  eine  40-jährige,  sehr  gut  genährte  Virgo  mit 
Hypertrichosis  lumbosacralis,  bei  welcher  die  Spalte  der  Wirbelbogen  durch  Röntgo- 
graphie  festgestellt  werden  konnte  (letzter  Lenden-,  1.  und  2.  Kreuzwirbel),  wegen 
eines  seit  2  Jahi'en  langsam  größer  gewordenen  Vorfalles  (Elongatio  colli,  Vorfall  des 
Uterus  ohne  Cystocele).  Vielleicht  ist  auch  der  Fall  von  Prochownik  ")  (gleichzeitig 
Uterus  septus  und  Anus  vestibularis)  hierher  zu  zählen.  Nach  dem  Bericht  von 
Breisky  (1.  c.)  hat  auch  Billroth  einen  Prolaps  bei  Spaltbecken  bei  einem  18-jährigen 
Mädchen  operiert.  Die  Zahl  dieser  Fälle  ließe  sich  wohl  noch  aus  der  Literatur 
vermehren.  Für  die  Auffassung  des  Prolapses  überhaupt  sind  sie  von  besonderer 
Bedeutung.  Wahrscheinlich  gehören  alle  in  jugendlichem  Alter  auftretenden  Vor- 
fälle hierher.  Ich  möchte  sogar  mit  Vorbehalt  die  Ansicht  aussprechen,  daß  in  ge- 
wissem Sinne  viele  Prolapse,  sowohl  der  im  Wochenbett  als  der  im  Klimakterium 
auftretenden,  auf  analoge  angeborene  Veränderungen  geringeren  Grades  zurück- 
zuführen sind. 


C.  Exzeßbildungen  am  weiblichen  Glenitale. 

Eine  scharfe  Abgliederung  aller  Exzeßbildungen  ist  nicht  möglich;  wir  hatten 
schon  wiederholt,  besonders  bei  den  abnormen  Kommunikationen  des  Genitales  mit 
den  Nachbarorganen,  Gelegenheit,  übermäßiges  Wachstum  der  verschiedenen  Ab- 
schnitte, besonders  der  Gebärmutter  und  der  Scheide,  zu  erwähnen.  Es  sei  nur  dahin 
verwiesen.  Hier  sollen  noch  einige  spezielle  Formen  genannt  werden,  die  unabhängig 
von  anderweiten  Mißbildungen  auftreten  können. 

Ovarium.  Nach  Nagel  ^)  und  E.  Runge ^)  müssen  wir  das  Vorkommen 
reifender  Follikel  bei  Neugeborenen  als  einen  sehr  häufigen  Befund  ansehen ;  dagegen 
sind  cystische  Bildungen  daraus  selten.  Feänque'^)  sah  einmal  bei  Vorhandensein 
einer  4  cm  großen  Cyste  Stieldrehung  mit  Nekrose  des  ganzen  Organs.  Aus  dem 
Fehlen  von  Proliferationen  des  Keimepithels  und  einer  beginnenden  „kleincystischen" 
Degeneration  der  anderen  Seite  schließt  v.  Franque,  daß  es  sich  um  einen  Hydrops 
folliculi  handelt.  Inwieweit  hierbei  Bindegewebe  und  Follikelepithel,  inwieweit 
etwa  ScHOTTLÄNDERs ')  Eiballenfolükel  in  Betracht  kommen,  läßt  sich  noch  nicht 
entscheiden. 

Auf  die  Dermoide  und  Teratome  des  Ovariums  in  extenso  einzugehen,  ver- 
bietet mir  der  Raum;  ich  verweise  deshalb  auf  die  Auseinandersetzungen  im  II.  Teil, 
Kap.  XX,  p.  375 fl'.  Wenn  bisher  auch  bei  Neugeborenen  noch  nie  ein  Teratom  ge- 
funden worden  ist,  so  haben  wir  doch  im  histologischen  Bau ,  dem  embryonalen 
Charakter  der  Gewebe  einen  unzweideutigen  Hinweis  auf  die  embryonale  Genese  und 
müssen  die  Tumoren  im  weitesten  Sinne  den  Mißbildungen  zuzählen. 

Es  sei  nur  noch  hinzugefügt,  daß  Funke*')  in  einer  ausführlichen  Darstellung 
in  recht  plausibler  Weise  die  Abstammung  der  retroperitoneal  bis  zur  Niere  hinauf 
sowie  der  im  Becken  gelegenen  Dermoide  auf  Ovarialabschnitte  zurückführt,  die 
während  des  Descensus  ovarii  liegen  geblieben  sind. 


1)  Tandler  und  Halban,  Zur  Aetiologie  und  Anatomie  der  Genitalprolapse, 
Wien  1907. 

2)  Veit,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  II,  1878,  p.  123. 

3)  Prochownik,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XVII,  1881,  p.  326. 

4)  Nagel,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXXI,  p.  327.  —  Arch.  f.  mikroskop.  Anat., 
Bd.  XXXI,  p.  342. 

5)  Runge,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXX,  1906,  p.  43. 

6)  Franque,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XLIII,  p.  257. 

7)  Schottländer,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXI,  1905,  p.  622. 

8)  Funke,  Hegars  Beiträge  zur  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  III,  1900,  p.  101. 
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Die  häufige  Kombination  der  Teratome  mit  anderen  Tumoren  des  Eierstockes, 
Kystomen,  ist  sekundär.  So  haben  wir  ims  z.  B.  die  Verbindung  mit  Folhkel-  oder 
Corpus  luteum-Cysten  wohl  als  sekundäre  vorzustellen  [Neck  und  Nauwerck 
Schottländer  ^)J ;  vielleicht  sind  in  diesem  Sinne  alle  größeren  Dermoidcysten 
Korabinationstumoren ,  die  mehr  durch  das  Wachstum  der  begleitenden  Cyste,  denn 
aus  sich  selbst  heraus  klinische  Erscheinungen  machen.  Möglicherweise  ist  der  von 
Schottländer  vermutete  Zusammenhang  mit  Wucherungen  der  Lymphgefäße  hier 
von  größerer  Bedeutung. 

Die  akzessorischen  und  überzähligen  Ovarien  sind  seit  der  Beschrei- 
bung durch  Beigel")  viel  diskutiert  worden.  Besonders  dem  Kliniker  war  es 
interessant,  daß  nach  Entfernung  von  Tumoren,  die  anscheinend  von  beiden  Ovarien 
ausgingen,  noch  Menstruation  und  Konzeption  eintreten  konnte.  Oefters  wurde 
auch  schon  bei  der  Operation  eines  Tumors,  der  nach  allen  seinen  Eigenschaften  als 
ovarieller  Natur  angesprochen  werden  mußte,  das  Vorhandensein  beider  intakter 
Ovarien  festgestellt. 

Akzessorische  Ovarien,  gestielte  Anhänge  am  Eande  des  Peritoneälansatzes 
oder  im  Verlauf  des  Ligamentum  inf undibulo-pelvicum  werden  nicht  selten  beobachtet ; 
mitunter  erscheint  auch  der  ganze  Eierstock  sehr  lang  und  wie  zerschnürt,  durch 
Ugamentartige  Brücken  unterbrochen.  Die  Entstehung  haben  wir  uns  wohl  so  vor- 
zustellen, daß  im  Verlaufe  des  Descensus  ovarii  Störungen  (verschieden  intensives 
Wachstum  am  oberen  und  kaudalen  Pol)  eingetreten  sind,  welche  zu  einem  Aus- 
einanderzerren des  ursprünglich  einfachen  Gebildes  geführt  haben. 

Ueberzählige  Ovarien  können  wir  nur  dann  anerkennen,  wenn  jedes  Ovarium 
mittels  eines  eigenen  Ligamentum  ovarii  proprium  am  Uterus  befestigt  ist  und  gleich- 
zeitig seine  Abstammung  aus  der  Geschlechtsleiste  noch  erkennen  läßt.  Undenkbar 
wäre  die  Sache  nicht;  wird  doch  seit  Meckel*)  ein  einziger  (schon  damals  be- 
zweifelter!) Fall  von  doppeltem  Hoden  in  der  Literatur  getreu  weiter  gebucht  und 
als  Beleg  weiter  angeführt.  Merkel  ')  bringt  4  Fälle  von  doppeltem  Hoden  aus 
der  Literatur  und  fügt  denselben  einen  neuen  hinzu;  aber  stets  hängen  beide  Hoden 
an  demselben  Samenstrang,  hintereinander  geschaltet,  sind  also  nur  als  abgeschnürte 
Teile  derselben  Geschlechtsleiste  zu  betrachten.  Dasselbe  muß  wohl  auch  von  den 
Ovarien  gelten.  Seitz")  nennt  5  FäUe.  Muß  schon  dieser  Unterschied  gegenüber 
dem  männlichen  Geschlecht  auffallen,  so  werden  dadurch  noch  mehr  Zweifel  hervor- 
gerufen, daß  fast  immer  Tumoren  vorlagen,  die  bei  mehr  oder  weniger  komplizierten 
Operationen  entfernt  wurden.  Jeder  weiß ,  daß  die  Orientierung  dabei  oft  recht 
schwer  ist  und  auch  im  Moment  des  Eingriffes  oft  genug  als  Nebensache  betrachtet 
wird.  Die  nachträgliche  Untersuchung  eines  unklaren,  dui-ch  die  Operation  sowohl 
wie  durch  die  anatomischen  Veränderungen  geschädigten  Präparates  können  wir 
jedoch  niemals  in  so  heiklen  Fragen  als  beweisend  ansehen,  z.  B.  den  Fall 
Voigts  ')  (Tubenschwangerschaft),  in  welchem  sogar  drei  Tuben  und  zwei  Ovarien 
vorhanden  gewesen  sein  sollen.  Es  bleibt  also  nur  der  von  v.  Winckel**)  be- 
schriebene Fall.  Das  Präparat  stammt  jedoch  von  einer  77-jährigen,  steril  ver- 
heirateten Frau,  die  an  Lebercirrhose  und  Ascites  gestorben  war;  der  Knoten 
liegt  vor  der  Tube,  an  der  hinteren  Blasenwand,  seine  Verbindung  mit  dem  Uterus 
ist  unklar  gezeichnet,  ebenso  der  Ansatz,  der  normalen  Tube  und  die  Verbindung 
mit  dem  Ligamentum  rotundum ;  endhch  ist  die  ovarielle  Natur  des  Knotens  keines- 
wegs histologisch  sichergestellt.  Ich  kann  demnach  auch  diesen  „einzigen"  Fall 
durchaus  nicht  als  beweisend  geltend  lassen ;  die  Frage  nach  dem  Vorkommen  „über- 
zähliger'' Ovarien  in  diesem  Sinne  müssen  wir  mit  Nagel  ")  verneinen. 

üeber  Verlagerung  der  Adnexe  in  Hernien  siehe  den  Abschnitt  Peritoneum. 

Unter  den  Exzeßbildungen  der  Tube  haben  wir  nur  die 
gestielten  Anhänge  und  die  sogenannten  Nebentuben  zu  erwähnen. 

1)  Neck  u.  Nauwerck,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XV,  1902.  p.  797. 

2)  Schottländer,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXVIH,  H.  1. 

3)  Beigel,  Wien.  med.  Wochenschr.,  1877,  No.  12. 

4)  Meckel,  Handbuch  der  pathol.  Anatomie,  Bd.  II,  1816,  1.  Teil,  p.  32.  Fall 
Blasius. 

5)  Merkel,  Zieglers  Beiträge  zur  allg.  Path.  und  path.  Anat.,  Bd.  XXXII, 
1902,  p.  157. 

6)  Seitz,  Ueberzählige  und  akzessorische  Ovarien.  Volkmanns  Sammlung 
klin.  Vorträge,  N.  F.  No.  286. 

7)  Voigt,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  VIII,  1898. 

8)  V.  WiNCKEL,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  618. 

9)  Nagel,  Veits  Handb.  der  Gynäk.,  Bd.  I,  1897.  p.  562. 
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Für  die  akzessorischen  oder  Nebentuben  gilt  im  allgemeinen  auch  das 
vom  Ovarium  Gesagte.  Einer  strengen  Kritik  halten  die  Fälle  nicht  stand.  Der 
Fall  von  Peau^)  ist  in  der  Zeichnung  und  Beschreibung  zu  unklar,  bei  Pick  selbst 
handelt  es  sich  um  einen  komplizierten  Tumor,  Adenomyom;  auch  ist  das  Präparat 
unvollständig  (die  zweite  Tube  abgeschnitten).  In  dem  einen  Fall  von  Bab  '-)  (Tuben- 
schwangerschaft!) handelt  es  sich  um  unvollständige,  im  zweiten  Fall  um  vollständige 
Unterbrechung  des  Tubenrohres,  wie  aus  der  Betrachtung  der  Abbildung  ohne 
weiteres  ersichtlich  ist,  nicht  aber  um  doppelte  Anlage  des  MüLLERschen  Ganges. 
Diese  Dehiszenz  ist  nur  ein  weiteres  Stadium  der  akzessorischen  Tubenostien  (p.  277), 
somit  ein  Defekt  der  Tube.  Es  existiert  demnach  kein  beweisender  Fall  von  Ver- 
doppelung der  ganzen  Tube. 

Die  akzessorischen  Anhänge  des  Ligamentum  latum,  die  Kossmann  auch  als 
Nebentuben,  Parasalpingen  bezeichnet  hat,  kommen  in  V3— V5  ^'^^r  Eälle  vor.  Stets 
sind  sie  an  der  vorderen  Wand  der  Tube  bezw.  des  Ligaments,  in  der  Umgebung 
des  Üstium  abdommale  der  Tube,  seltener  von  der  Tubenserosa  selbst  abgehend; 
zum  Teil  sind  sie  cystisch,  zum  Teil  mit  Fimbrienkranz  versehen.  Die  ersteren  sehe 
ich  mit  EossA*)  als  abgeschnürte  und  gestielte  Parovarialcystchen  an;  die  letzteren 
entstehen  vielleicht  durch  Berstung  solcher  Cystchen,  vielleicht  sind  sie  auch  als 
Ueberbleibsel  der  segmentalen  Verbindungen  zwischen  Urniere  und  Leibeshöhle  auf- 
zufassen. H.  Peters^)  hat  neuerdings  positive  Belege  an  jungen  Embryonen  er- 
bracht für  die  Annahme,  daß  die  Gebilde  aus  Cölomepithelcinstülpungen  entstehen, 
die  sich  ganz  unabhängig  vom  .MüLLERschen  und  WoLFFschen  Gang  ausbilden. 
Demnach  kann  man  sie  als  „Nebentuben"  deuten.  Aehnliche  Befunde  haben 
Amann")  beim  Schaf  und  Janosik')  bei  Ziegen  erhoben. 

Noch  ein  Wort  über  Divertikel  der  Tube,  die  besonders  bei  Tuben- 
schwangerschaft gefunden  wurden.  Die  früheren  Beobachtungen  habe  ich  an  anderer 
Stelle**)  kritisiert.  Seither  haben  die  Modelle  von  Krömer")  und  Höhne'")  das 
Vorkommen  von  Divertikeln  bei  Erwachsenen  sichergestellt.  Der  Fall  von 
Henrotin  und  Herzog  [reproduziert  bei  V.  Franque")]  ist  in  der  Zeichnung 
allzu  schematisch.  Jeder,  der  es  öfters  versucht  hat,  bei  Tubenschwangerschaft  aus 
Serien  den  Verlauf  der  Tube  zu  rekonstruieren,  wird  die  Schwierigkeiten  zu  würdigen 
wissen,  die  sich  dabei  mitunter  ergeben.  Auch  v.  Franqües  Skizze^''),  die  etwa 
derjenigen  Krömers '^)  entspricht,  ist  zu  scheiuatisch;  es  ist  nicht  berücksichtigt, 
daß  auf  4— 5U0  jj.  Muscularis  im  Septum  überhaupt  ganz  fehlt,  und  aus  der  Be- 
schreibung ist  die  Richtung  des  Verbindungsganges  nicht  ersichtlich.  Ist  also  die 
Divertikelnatur  schon  fraglich,  so  ist  de  facto  der  Nachweis  des  Vorkommens  an- 
geborener Divertikel  überhaupt  noch  nicht  erbracht. 

Exzeßbildungen  des  Uterus.  Klassische  Beispiele  hierfür 
fanden  wir  bei  manchen  Kloakenmißbildungen  (Fälle  von  Olshausen, 
Ihl,  Fromme  etc.,  siehe  p.  296).  Reine  Formen  von  übermäßigem 
Wachstum,  verbunden  mit  einer  Reihe  typischer  Veränderungen  des 
Gesamtorganismus  finden  wir  ferner  bei  den  Fällen  von  vorzeitiger 
Entwicklung,  Menstruatio  praecox,  die  hier  nur  erwähnt  seien. 
Ebenso  ist  exzessives  Wachstum  des  ganzen  Uterus  oder  der  Cervix 
allein  (inklusive  der  Scheide)  bei  den  angeborenen  Prolaps- 
formen zu  beobachten  (p.  307).   Die  Fälle  von  idiopathischer  Hyper- 


1)  Peaü,  La  France  medicale,  1897,  p.  53.  Siehe  die  Abbildungen  bei  Pick. 
Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LIV,  1897,  p.  178. 

2)  Bab,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXVII,  1906,  p.  393. 

3)  Siehe  dessen  Darstellung  in  Martins  Handbuch  der  Krankheiten  der 
weiblichen  Adnexorgane,  I.  Teil;  Krankheiten  der  Eileiter,  1895,  p.  (37  ff. 

4)  RossA,  Die  gestielten  Anhänge  des  Ligamentum  latum,  Berlin  1899,  daselbst 
Literatur. 

5)  Peters,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  1907,  Heft  2. 

6)  Amann  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XLII,  p.  133. 

7)  Janosik,  Arch.  f.  mikrosk.  Anat.,  Bd.  XXX. 

8)  Kermaüner,  Beiträge  zur  Anatomie  der  Tubenschwangerschaft,  Berlin  1904. 

9)  K  Römer,  Untersuchungen  über  den  Bau  der  menschlichen  Tube,  Leipzig  1906. 

10)  Höhne,  Dresdener  Gynäkologen kongreß,  1907. 

11)  V.  Franque,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  XXVI,  1905,  H.  9. 

12)  1.  c.  p.  3. 

13)  Krömer,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXVIII,  1903,  p.  57. 
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trophie  der  Portio  vaginalis  uteri  gehören  zweifellos  auch  hierher 
[vergl.  Elis  Essen-Möller  ^)].  Histologische  Untersuchungen  stehen 
jedoch  noch  aus.  Ebenso  bleibt  es  der  Zukunft  vorbehalten,  zu  ent- 
scheiden, ob  auch  in  diesen  Fällen  konkomittierende  Wachstums- 
störungen anderer  Art,  speziell  etwa  ein  geringer  Grad  von  Spina 
bifida  occulta  lumbosacralis  (Röntgenuntersuchung!),  zu  finden  sind. 

Obwohl  nicht  streng  zu  den  Mißbildungen  gehörend,  seien  noch  die  verschiedenen 
Dystopien  im  Bereich  des  Genitaltractus  hier  erwähnt. 

Vom  Ektoderm  abstammende  Plattenepithelinseln  haben  Switalski^), 
R.  Meyer")  beschrieben.  Roith^)  spricht  ähnhche  Bildungen  als  Vater- P^ciNische 
Körperchen  an.  fSie  sind  nach  Feters")  wohl  so  zu  deuten,  daß  der  WoLFFsche  Giang 
in  früher  Zeit  mit  dem  Ektoblast  Verbindungen  eingeht  und  so  Ektoderm  teile  mit- 
zieht. Neuerdings  ist  R.  Meyer  ^)  jedoch  von  dieser  Deutung  abgekommen  und 
erklärt  sie  für  degenerierte  Urnierenreste.  —  Subseröse  Cystchen  und  Knoten,  die 
auf  Wucherungen  des  Serosaepithels  zurückzuführen  sind,  wurden  schon  oft 
beschrieben.  —  Sekundäre  Epithelabsprengungen  des  Müi.LERschen  Ganges,  in  die 
Muskulatur  verlagerte  Drüsen  sind  auch  von  R.  Meyer')  beschrieben  worden. 
Badereisen^)  erklärt  sogar  ein  cystisches  Myom,  dessen  Cyste  am  inneren  Mutter- 
mund mit  der  Gebärmutterhöhle  kommuniziert,  als  sekundäre  Abzweigung  des 
MijLLERscben  Ganges.  H.  Peters^)  hat  bei  einem  Embryo  von  12,5  mm  an  dem 
einen  MÜLLERschen  Gang  stellenweise  doppeltes  Lumen  gesehen;  er  denkt  an  an- 
gelegte Divertikelbildung  oder  ursprünglich  doppelte  Kommunikation  mit  dem  Cölom. 
Auch  die  blindsackartigen  Ausstülpungen  der  Scheide  f  Bickelmann'")],  an  der 
hinteren  Wand,  knapp  oberhalb  eines  Anus  vestibularis  [GarkIsch  "■)],  am  oberen 
Ende  der  Scheide,  auch  an  der  Hinterwand,  ein  Divertikel,  in  welches  das  Carcinom 
von  der  Portio  hineingewuchert  ist,  sind  als  solche  sekundäre  Abzweigungen  (Ab- 
sprengungen)  aufzufassen. 

Die  wichtigeren  Beziehungen  des  WoLFFschen  Ganges  (Persistenz,  abnorme 
Entwicklung)  zum  weiblichen  Genitale  sollen,  soweit  sie  nicht  schon  an  anderer  Stelle 
zur  Sprache  gekommen  sind,  weiter  unten  berücksichtigt  werden. 

Ueber  die  Bedeutung  dieser  Absprengungen  für  die  Pathologie,  insbesondere 
für  die  Geschwulstgenese,  können  wir  uns  heute  nur  ganz  vage  Vorstellungen  machen 
(siehe  die  Ausführungen  R.  Meyers  in  Lubarsch-Ostertags  „Ergebnissen"). 

Auf  die  angeborenen  komplizierten  Mischgeschwülste,  Lipome,  Rabdomyonie, 
Enchondrome,  Sarkome  etc.  des  Uterus  und  der  Scheide  können  wir  hier  nicht  ein- 
gehen. Wir  verweisen  außer  der  genannten  Arbeit  R.  Meyers  auf  Kehrer '''j  und 
Mönckeberg"). 

Am  llynieii  lassen  sich,  .wie  wir  schon  oben  erwähnten,  trotz  aller  Formver- 
schiedenheiten sichere  Exzeßbildungen  nicht  abgrenzen,  die  als  Mißbildungen  gelten 
könnten 

Wiederholt  sind  am  Hymen  Neugeborener  Cysten  beobachtet  worden  [bis 
Haselnußgröße,  Döderlein       die  mit  Plattenepithel  ausgekleidet  waren  und  ver- 


1)  Elis  Essen-Möller,  in  Engströms  Mitteilungen,  Bd.  I,  1897,  H.  1,  p.  45. 

2)  SwiTALSKi,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  IX,  1899,  p.  620. 

3)  R.  Meyer,  Ueber  epitheliale  Gebilde  im  Myometrium  des  fötalen  und  kind- 
lichen Uterus,  Berlin  1899,  p.  86. 

4)  RoiTH,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXXI,  Heft  3,  p.  495. 

5)  Peters,  Sammlung  klin.  Vorträge,  N.  F.,  No.  195,  p.  1075. 

6)  R.  Meyer,  Lubarsch-Ostertags  Ergebnisse,  1.  c. 

7)  I.  c.  S.  auch  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XLII.  1900,  p.  526  und 
Lubarsch-Ostertags  Ergebnisse,  Bd.  IX,  1905,  p.  518.  —  Zeitschr.  f.  Geburtsh. 
u.  Gynäk.,  Bd.  LVl,  1905,  p.  210. 

8)  Bauereisen,  Hegars  Beiträge,  Bd.  IX,  p.  57. 

9)  H.  Peters,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  1907,  Heft  2,  p.  95. 

10)  BiCKELMANN,  Die  angeborenen  Verschließungen  des  Mastdarmes.  In.-Diss. 
Erlangen,  1902. 

11)  Garkisch,  Prager  med.  Wochenschr.,  1907. 

12)  E.  Kehrer,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXIII,  p.  646. 

13)  MÖNCKEBERG,  ViRCH.  Arch.,  Bd.  CLXVII,  1907,  p.  471. 

14)  ScANZONi  (Lehrbuch  der  Krankheiten  der  weiblichen  Sexualorgane,  1867, 
p.  266)  mußte  bei  einem  2-jährigen  Kinde  den  als  Va — 1  ^oll  langen  Wulst  vor- 
ragenden Hymen  mit  der  Schere  abtragen. 

15)  DöDERLEiN,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXIX,  p.  284. 
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flüssigten  Zelldetritus  enthielten.  Sie  werden  zum  Teil  auf  Einstülpungen  des 
Epithels  in  späterer  Zeit  des  embryonalen  Lebens  [Ziegenspeck')  u.  a.],  auf  Ver- 
wachsung von  Schleimhautfalten  oder  auf  Retentionscysten  von  Drüsen  [Ulesco- 
Stroganowa  ^)],  zum  Teil  auf  den  WoLFFschen  Gang  [G.  Klein  ^)]  zurückgeführt. 

Aehnliche  Cysten  sind  auch  in  der  Raphe  perinei  gefunden  worden  [Bi- 
DONE*)].  L.  Meyer ^)  ist  geneigt,  diese  Gebilde  auf  übriggebliebene  und  für  sich 
weiter  differenzierte  Entodermprodukte  zurückzuführen.  —  Lindner  beschreibt 
eine  Cyste  vor  der  Clitoris  und  deutet  sie  als  Rest  der  Kloakenmembran.  Erwähnt 
seien  auch  die  von  v.  Rosthorn  (1.  c,  p.  271)  in  zwei  Fällen  beobachteten  Fisteln 
des  Dammes. 

Exzeßbildungen  der  Vulva.  Hypertrophie  der  großen  Schamlippen  finden 
wir  mit  und  ohne  medianer  Verwachsung  (Raphe)  und  scrotumähnlicher  Gestaltung 
der  Haut  bei  gewissen  Kloakenformen.  Für  sich  allein  ist  sie  noch  nicht  beob- 
achtet worden  (s.  p.  314,  Fall  Virchow-Litten). 

Die  Hypertrophie  der  kleinen  Schamlippen  ist  wohl  stets  erworben. 

Andeutung  einer  Verdoppelung  der  großen  Schamlippen  will  v.  Winckel') 
einmal  gesehen  haben.  Ebenso  hat  er  einen  Fall  von  einseitiger  Verdoppelung  der 
kleinen  Schamlippen  abgebildet"^).  Zweifel'*)  zitiert  Fälle  von  Morgagni  mit  4 
und  Neubatier  mit  6  Nymphen.  Der  Fall  von  Goschkewitsch  '*')  ist  mir  nicht 
zugänglich.  Nicht  zu  verwechseln  sind  damit  die  recht  häufigen  Paranymphen,  Haut- 
falten im  Sulcus  interlabialis,  welche  nur  sekundäre  mechanische  Bildungen  sind. 

Als  besondere  Form  von  Exzeßbildung,  analog  den  Hautanhängen  an  ver- 
schiedenen Körperschlußlinien,  erwähne  ich  die  von  Breisky  (bei  einem  Knaben) 
und  Güssenbauer  (nußgroßer  gestielter  Knoten  der  Raphe  bei  einem  Mädchen) 
operierten  und  auch  von  Chiari")  beobachteten  polypösen  Hautanhänge.  Es  handelt 
sich  offenbar  um  embryonale  Gewebsverlagerung  und  Exzeßbildung.  Vielleicht  ist 
auch  die  Beobachtung  Neügebauers'-)  („Penis  s.  chtoris  infra  vulvam")  so  auf- 
zufassen. Vergl.  auch  Maygrier  (Centralbl.  f.  Gynäk.,  1902,  p.  374),  ähnlicher 
erektiler  Anhang  der  Lumbaigegend. 

Verdoppelung  der  Clitoris  finde  ich  (im  Gegensatz  zu  den  Fällen  von  Ver- 
doppelung des  Penis,  s.  später)  nur  bei  Förster  (1.  c.  p.  48)  einmal  zitiert.  Es  be- 
stand angeblich  doppelte  Glans,  doppeltes  Corpus  cavernosum,  aber  nur  ein  Praeputium. 

Reine  Formen  von  Hypertrophie  der  Clitoris  sind  mir 
nicht  bekannt.  Wohl  aber  figuriert  eine  ganze  Anzahl  hierher  ge- 
höriger Fälle  unter  dem  Namen  Pseudohermaphroditisraus 
femininus  externus. 

Dem  Namen  Pseudohermaphroditismus  kann  nur  die  Bedeutung  eines  klinischen 
Notbehelfes  zuerkannt  werden,  der  nur  dann  am  Platze  ist,  wenn  die  Geschlechts- 
bestimmung nicht  gelingt.  Dieser  Anschauung  hat  u.  a.  v.  Winckel  schon  dadurch 
Ausdruck  gegeben,  daß  er  den  Namen  ganz  umgeht,  ebenso  Ahlfeld.  Auch 
Zweifel'^)  spricht  sich  direkt  dagegen  aus.  Anatomisch  hat  er  keine  Berechtigung, 
weil  morphologisch  und  genetisch  ganz  verschiedene  Gruppen  zusammengeworfen 
werden.  Die  beliebteste  Einteilung,  die  von  Klebs")  stammt,  unterscheidet  Ps.-H. 
masculinus  und  femininus,  bestimmt  nach  den  Geschlechtsdrüsen;  weiter:  in- 


1)  Ziegenspeck,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXXII  p.  159. 

2)  Ulesco-Stroganowa,  Monatsschr.  f.  Geburt^h.  u.  Gynäk.,  Bd.  II,  p.  234. 

3)  Palm,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LIII,  1897,  p.  96. 

4)  BiDONE,  rf.  im  Centralbl.  f.  allg.  Pathologie  u.  path.  Anatomie,  1902,  p.  363. 
0^  L.  Meyer,  Fall  von  Adenocystoma  papiUiferum  vulvae.    In.-Diss.  Leipzig, 

1903  (Literatur). 

ö)  Lindner,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1891,  p.  558. 

7)  V.  Winckel,  Lehrbuch  der  Frauenkrankheiten,  1890,  p.  20. 

8)  V.  Winckel,  Atlas,  Taf.  1,  Fig.  3. 

9)  Zweifel,  Billroth-Llickes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  III, 
1886,  p.  172. 

10)  Goschkewitsch,  Ueber  einen  Fall  von  Mißgeburt,  überzählige  Schamlippen. 
Wratsch,  1895,  No.  37,  rf.  in  Frommels  Jahresbericht  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  1895, 
p.  911. 

11)  Chiari,  Prager  med.  Wochenschr.,  1889,  No.  49. 

12)  Neugebäuer,  Centralbl.  f.  Gynäk. 

13)  Zweifel,  Billroth-Lückes  Handbuch  der  Frauenkrankheiten,  Bd.  III, 
1886,  p.  194. 

14)  Klebs,  Handbuch  d.  pathol.  Anatomie,  Bd.  I,  2.  Abt. 
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ternus,  wenn  die  inneren  Geschlechtsorgane,  externus,  wenn  die  äußeren  Geschlechts- 
organe dem  andern  Geschlecht  ähnlich  werden,  und  completus,  wenn  der  ganze 
Genitalkanal  Anklänge  an  das  andere  Geschlecht  zeigt. 

Analysieren  wir  die  Fälle,  so  fällt  uns  sofort  auf,  daß  dem  Ps.-H.  internus  eine 
Ausbildung  des  WoLFFschen  bezw.  MÜLLEßschen  Ganges  entspricht,  dem  Ps.-H. 
externus  eine  Wachstumsstörung  im  Gebiet  der  ursprünglichen  Kloakenmembran. 
Wenn  es  auch  möglich,  vielleicht  bis  zu  einem  gewissen  Grade  wahrscheinlich  ist, 
daß  die  btörungen  unter  Umständen  einer  und  derselben  Ursache  zu  verdanken  sind, 
müssen  wir  doch  vorläufig,  so  lange  wir  nichts  Genaueres  wissen,  die  prinzipielle 
Scheidung  dieser  Fälle  durchführen. 

Auch  die  Statistik  spricht  dafür,  das  Verhältnis  zwischen  männlichem  und 
weiblichem  Scheinzwittertum  ist  etwa  wie  4:1,  nach  Brotjardel')  sogar  wie  9 : 1, 
und  unter  den  männlichen  überwiegt  weitaus  der  Ps.-H.  externus.  Das  sind  aus- 
schließlich männliche  Hypospadiaei  höheren  Grades,  bei  welchen  die  Prostata  sowohl 
wie  das  übrige  innere  Genitale  normal  sind  bis  auf  den  Kryptorchismus.  Wenn  wir 
letzteren  auch  analog  dem  mangelhaften  Descensus  ovarii  auf  eine  Wachstumsstörung 
der  seitlichen  Cölomwand  beziehen  müssen  (meist  auf  der  einen  Seite  stärker  als  auf 
der  andern),  so  ist  doch  die  Wachstumshemraung  im  Gebiet  der  Urogenitalmembran 
die  augenfälligere  und  intensivere.  Auch  liegen  die  Fälle  meist  so,  daß  schon  die 
sachverständige  klinische  Untersuchung  die  sichere  Diagnose  stellen  läßt. 

Wozu  also  einen  zweiten  Namen,  wenn  der  eine  das  Wesen  der  Veränderung 
ohnehin  schon  präziser  ausdrückt?  Es  ist  ja  zuzugeben,  daß  durch  Kleinheit  und 
hakenförmige  Krümmung  des  Penis,  durch  Bestehenbleiben  von  nymphenartigen 
Falten  eine  mitunter  recht  weitgehende  Aehnlichkeit  mit  dem  weiblichen  Genitale 
zustande  kommt;  aber  selbst  in  dem  Falle  Dohrns^),  der  wohl  einen  sehr  voll- 
kommenen Typus  repräsentiert,  ist  das  Vorhandensein  von  Hoden  ein  klarer  Hinweis 
auf  das  wahre  Geschlecht. 

Die  relativ  kleine  Gruppe  von  sogenanntem  Pseudoliermaphro- 
ditismus  femiiiiiius  externus  soll  hier  besprochen  werden. 

Hierzu  gehören  die  Fälle  von  Manec  und  Bouilläud  de  Orechio''),  E.  Hof- 
mann"), Fleischmann'')  (Urethra  und  Vagina  münden  in  den  17  mm  langen  Sinus 
urogenitalis,  der  sich  als  Rinne  bis  nahe  an  die  Spitze  der  stark  entwickelten  Clitoris 
fortsetzt),  GuTTMANN ')  (Sinus  urogenitalis  mündet  mit  stecknadelkopfgroßer  Oeff- 
nung  an  der  Basis  der  großen  Clitoris),  Virchow-Litten^)  (praktisch  wichtig,  weil 
die  großen  Labien  gerunzelt  und  pigmentiert  waren  und  beiderseitige  Hydrocele 
feminina  Hoden  vorgetäuscht  hatte),  Schneider")  (Clitoris  1%  Zoll  lang,  enger 
Sinus  urogenitalis),  Virchow  (Clitoris  2  Zoll,  wie  ein  hypospadischer  Penis,  Smus 
urogenitalis),  Günckel"),  Fehling'^)  (in  der  rechten  großen  Schamlippe  der  Eier- 
stock als  Inhalt  einer  Inguinalhernie),  Brohl'")  (Clitoris  Ü,5  cm,  erigiert  11  cm  lang; 
in  der  linken  Seite  Inguinalhernie,  als  Inhalt  der  Uterus  bicornis  mit  beiden  Adnexen, 
das  rechte  Ovarium  nur  rudimentär,  Uterushörner  ungleich  entwickelt).  Kürz*') 
(Clitoris  4  cm,  erigiert  8  cm.  Scheide  eng,  Uterus  rudimentär;  nur  klinisch  unter- 
sucht, aber  wahrscheinlich  hierher  gehörig"'),  Blom '^)  (Myom;  Scheide  0,5  cm  weit, 
an  der  hinteren  Wand  der  Urethra  zwei  1,5  cm  lange  blinde  Kanäle,  GARTNER-Gang 
oder  Vas  deferens;  Ovarien  ohne  Follikel,  mit  charakteristischem  Stroma),  Peau") 
(ärztlich  für  Knaben  mit  Hypospadie  erklärt,  aber  durch  Operation  sichergestellt). 


1)  Brouardel,  Le  mariage,  Paris  1900. 

2)  Dohrn,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXII,  1884,  Taf.  1. 

3)  Manec  und  Bouillaud,  zit.  bei  Klees,  Bd.  I,  p.  746. 

4)  Ebenda. 

5)  Ed.  Hofmann,  Oesterr.  med.  Jahrbücher,  Bd.  III,  1877,  p.  293. 

6)  Fleischmann,  Prager  med.  Wochenschr.,  1882,  No.  28  u.  36. 

7)  GUTTMANN,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1882,  p.  544. 

8)  Virchow- Litten,  Virch.  Arch.,  Bd.  LXXVIII,  p.  329. 

9)  Schneider,  zit.  Klebs,  p.  745. 

10)  Virchow,  Ges.  Abhandl.,  zit.  Klebs,  p.  745. 

11)  Günckel,  Fall  von  Ps.-H.  femininus.    In.-Diss.  Marburg,  1887. 

12)  Fehling,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XLII.  1892,  p.  561. 

13)  Brohl,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1894,  p.  338. 

14)  Kürz,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1893,  p.  964. 

15)  Aeltere  klinisch  untersuchte  Fälle  zit.  bei  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  255. 

16)  Blom,  rf.  Ceotralbl.  f.  Gynäk.,  1895,  p.  685. 

17)  Peau,  Gazette  des  Hopitaux,  1895,  No.  41,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1895,  p.  978. 
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Menke')  (nur  2  cm  lange  Clitoris),  HANSEMÄ^snsr ^),  DAFFiSrER")  (auch  von  Theo- 
bald, In.-Diss.  München,  1898,  beschrieben;  ohne  genauere  Angaben  über  Uterus 
etc.;  Kreuzbeingegend  wollig  behaart!),  Levy*»  (Fall  2:  Scheide  ein  18  cm  langes, 
dünnes  Rohr,  besonders  unten  sehr  eng;  keine  scharfe  Grenze  zwischen  Uterus  und 
Scheide;  eino  retro  vaginale  Cyste  wird  als  Cyste  des  WOLFFschen  Ganges  (?)  auf- 
gefaßt), Geyl*),  Friedrich"),  Engelhardt  (mit  Carcinoma  colli  uteri),  Jackson") 
(rechtes  Ovar  fehlt;  die  Ureteren  münden  in  sackartige  Ausbuchtungen  der  Blase; 
äußeres  Genitale  männlich,  Penis  perforiert),  Breitung  ^)  (Ovarien  und  Uterus  sehr 
klein),  Cameron'")  (wohlgebildeter  Penis),  Zahorski"),  Krabbel'-)  (Ovariotomie), 
Roger  *'*)  (Obduktion),  Vaughan  "•),  Walther  "*)  (Ovarium  rudimentär,  nur  ein  Corp. 
lut.  darin,  rechts  beide  Adnexe,  links  nur  die  Tube  im  Bruchsack,  Scheide  sehr  eng 
und  dünn;  Autoritäten  haben  den  Fall  für  einen  männlichen  Hypospaden  erklärt), 
SiPPEL*''),  Batujeff^'),  Qoisling '"),  Friedländer (Frucht  vom  6.  Monat,  in 
Querschnittserien  untersucht),  Neugebauer  ^'')  (?  nur  klinisch  uutersucht,  ebenso  der 


Paroforuim 


d 


Peszca  ajtnaria  ^ 


Prostata. 


corpus  cavem.. — 


'-^K^^'  'Farovariam 

SLfl. 

OfOTiujn  sin. 


praeputium.''      l  'Urethra      '      Corpus  cav.  ii.reth.ra.e 

OrijCcium  ..crethrae' '"^^'^  ^r^thra 


Fig.  173. 


Fig.  174. 


Fig.  173.  Sog.  Pseudohermaphroditismus  fem.  ext.  nach  Hofmann,  u  Urethra. 
V  Vagina. 

Fig.  174.    Sog.  Pseudohermaphroditismus  femin.  ext.  nach  Fibiger. 


1)  Menke,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1897,  Vereinsbeilage,  p.  28. 

2)  Hansemann,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1898,  No.  25. 

3)  Daffner,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1898,  p.  394. 

4)  Levy,  Hegars  Beitr.  z.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  IV,  1901,  p.  348. 

5)  A.  Geyl,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1904,  p.  1458. 

6)  Friedrich,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1905,  No.  5. 

7)  Engelhardt,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XII,  H.  6- 

8)  Jackson,  Path.  Transact.,  Vol.  XLIV,  p.  120. 

9)  Breitung,  Fall  von  Hermaphroditenbüdung.    In.-Diss.  Jena,  1891. 

10)  Cameron,  Brit.  Gvn.  Journ..    Ref.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1905,  p.  382. 

11)  Zahorski,  Gaz.  lek.,  1900,  p.  682;  zit.  Frommels  Jahresber.  f.  1900,  p.  530. 

12)  Krabbel,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1901,  Vereinsbeilage,  p.  261. 

13)  Roger,  Presse  m^dic,  1902,  No.  24. 

14)  Vaughan,  New-York.  med.  Journ.,  1891. 

15)  Walther,  Bull,  et  Mem.  de  ia  Soc.  de  Chir.,  Paris,  1902;  rf.  Centralbl.  f. 
Gynäk.,  1903,  p.  686. 

16)  SiPPEL,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XI,  p.  168. 

17)  Bätujeff,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1905,  p.  216. 

18)  QuiSLiNG,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1903,  p.  1418. 

19)  FßiEDLÄNDER,  in  der  Festschrift  für  Chrobak,  Bd.  II,  1903,  p.  161. 

20)  Neugebauer,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1904,  p.  40. 
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von  ihm  zitierte  Fall  Mars),  Alberti')  (wegen  Ovarialkystoms  operiert),  Roger  =), 

FlBIGER  ") ,  UnTERBERGER  *) . 

Diese  Gruppe  ist  morphologisch  dadurch  charakterisiert,  daß  die 
Clitoris  groß  bleibt,  eine  Glans,  ein  Präputium  ausgebildet  sind,  ein 
Sulcus  an  der  Unterfläche  des  Organs,  der  bis  in  den  Eingang  zum 
Sinus  urogenitalis  führt  5).  Die  Aehnlichkeit  mit  hohen  Graden  von 
männlicher  Hypospadie  wird  dadurch  eine  weitgehende.  Unter  Um- 
ständen setzt  sich  der  Sinus  urogenitalis  auch  ein  Stück  weit  auf  die 
Clitoris  fort,  selbst  bis  an  die  Spitze  derselben ;  doch  scheint  das  be- 
zeichnenderweise meist  nur  bei  komplizierteren  Mißbildungen,  Kloaken- 
formen, Blasenspalten  etc.  der  Fall  gewesen  zu  sein. 

TouETUAL*'),  EscHRiCHT')  (Nieren  fehlen  bis  auf  kleine  Bläschen,  Ureteren 
fehlen  wahrscheinlich),  Versen*)  (Craniorachischisis,  öchistoprosopus,  seitliche  Brust- 
Bauchspalte  mit  Eventration,  Hufeisenniere,  der  verlängerte  Sinus  urogenitalis  mündet 
an  der  Spitze  der  Glans  clitoridis),  Cünnings^)  (Uterus  dünnwandig,  durch  Schleim 
ausgedehnt),  Koch'")  (Kloakenbildung),  Ihl")  (komplizierte  Kloake,  s.  p.  296). 

Am  besten  charakterisiert  die  morphologische  Uebereinstimmung 
wohl  der  Umstand,  daß  in  einer  ganzen  Reihe  von  Fällen,  die  nur 
klinisch  untersucht  werden  konnten,  eine  definitive  Bestimmung  des 
Geschlechts  überhaupt  nicht  möglich  war  [cf.  Neugebauers  diesbezüg- 
liche Arbeiten  ^2)].  Für  diese  Fälle  läßt  sich  die  Bezeichnung  Pseudo- 
hermaphroditismus  für  den  Kliniker  nicht  umgehen,  auch  Bendas^^) 
Nomenklatur  (s.  p.  321)  ist  hier  praktisch  nicht  durchführbar. 

Von  den  inneren  männlichen  Geschlechtsorganen  ist  eventuell 
eine  Prostata  vorhanden  ^^).  Die  WoLFFschen  Gänge  waren  in  Fried- 
Länders  Fall  nicht  zu  finden,  ebensowenig  bei  Fibiger.  Im 
übrigen  sind  die  inneren  Geschlechtsorgane  mehr  oder  weniger  voll- 
kommen ausgebildet.  Blom  fand  jedoch  an  der  hinteren  Wand  der 
Urethra  zwei  symmetrische,  1,5  cm  lange  Kanäle,  die  blind  endigten 
und  vielleicht  rudimentäre  Ductus  ejaculatorii  vorstellten  (siehe  auch 
Klebs,  1.  c,  p.  747). 

Die  sekundären  Geschlechtscharaktere  sind  bei  diesen  einfachsten  Formen  von 
„weiblichem  Pseudohermaphroditismus"  meist  im  Sinne  einer  Korrelation,  also  weib- 
lich entwickelt;  doch  ist  auch  hier  schon  das  Gegenteil  beobachtet  (z.  B.  Alberti 
kräftigen  Bartwuchs).    Ebenso  ist  auch  das  psychische  Verhalten  nicht  konstant. 


1)  Alberti,  Hegars  Beitr.  z.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  IX,  1905,  p.  339. 

2)  Roger,  La  Presse  m6d.,  1902. 

3)  Fibiger,  Virch.  Arch.,  Bd.  CLXXXI,  1905,  p.  1. 

4)  Unterberger,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXV,  1907,  p.  535. 

ö)  Nach  Meixnee  (Zeitschr.  f.  Heilk.,  1905,  p.  326)  ist  auch  der  als  Herma- 
phroditismus verus  viel  zitierte  Fall  Heppners  (Reicherts  Arch.  f.  Anat.,  1870) 
hier  anzuführen.  Die  von  H.  als  Hoden  gedeuteten  Körper  sind  als  akzessorische 
Nebennieren  anzusehen,  das  übrige  Genitale  normal  weiblich. 

6)  Tourtual,  Berl.  med.  Ztg.,  1834,  p.  117,  zit.  nach  Ahlfeld. 

7)  EscHRiCHT,  Müllers  Arch.,  1836,  p.  139. 

8)  Versen,  Fall  von  Hermaphroditismus  transversalis  muliebris.  Inaug.-Diss. 
Berlin,  1868. 

9)  CuNNiNGS,  Boston,  med.  and  surg.  Journal,  1883,  März. 

10)  Koch,    Deutsche  med.  Wochenschr.,  1902,  Vereinsbeilage,  p.  207. 

11)  Ihl,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  LV. 

12)  Neugebauer,  Beobachtungen  auf  dem  Gebiete  des  Scheinzwitterlums, 
Leipzig  1902.    (Centralbl.  f.  Gynäk.,  1904,  No.  2.) 

13)  Benda,  in  Lubarsch-Ostertags  Ergebnissen,  1895,  2.  Jahrg.,  I,  p.  627. 

14)  Nach  Orth,  Lehrbuch  d.  pathol.  Anat.,  Bd.  II,  1893,  Abt.  1,  noch  zu  den 
äußeren  Genitalien  zu  rechnen. 
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Neugebauek  schließt  daraus,  daß  die  Mißbildung  nicht  eine  lokale  Entwicklungs- 
störung sei,  sondern  auf  allgemeine,  zentrale  Ursachen  zurückgeführt  werden  müsse. 
Trotz  unserer  sehr  unvollständigen  Kenntnisse  über  den  Zusammenhang  zwischen 
Keimdrüsen  und  Geschlechtscharakteren  ^)  kann  ich  ihm  jedoch  hierin  nicht  folgen. 

Nach  der  Art  der  Ausmündung  von  Harnröhre  und  Scheide  können 
wir  zwei  Typen  unterscheiden : 

1.  Getrennte  Ausmündung  der  beiden  Kanäle  in  eine  Art  rudi- 
mentären, kleinen  Vestibulums. 

2.  Gemeinschaftliche  Ausmündung  mittels  eines  verschieden  langen, 
kanalförmigen  Sinus  urogenitalis. 

Besonders  in  dem  Schema  Fibigers  (Fig.  174)  kommt  ein  bisher 
wenig  beachteter  Punkt  sehr  deutlich  zum  Ausdruck,  nämlich  die 
Verengerung  der  Scheide  nach  unten.  Ich  möchte  auf  diesen 
Punkt,  der  übrigens  in  allen  Beschreibungen  wiederkehrt,  mehr  Ge- 
wicht legen.  Oft  war  zwar  die  ganze  Scheide  sehr  eng  (nur  0,5  cm 
z.  B.,  in  Friedländers  Fall  fast  ohne  Lumen),  die  Portio,  selbst  der 
ganze  Uterus  klein;  regelmäßig  war  aber  die  Mündung  eng,  im  Wachs- 
tum zurückgeblieben. 

Für  die  Betrachtung  der  formalen  Genese  gewinnen  wir  da- 
durch Analogien  mit  dem  Typus  der  Vorgänge  bei  der  Kloakenbildung 
(p.  288).  Hier  wie  dort  haben  wir  im  Bereich  bestimmter  metamerer 
Abschnitte  Wachstumshemmung;  hier  wie  dort  in  den  darunter  befind- 
lichen Abschnitten  exzessives  Wachstum,  welches  nur  hier  noch  eine 
gewisse,  immerhin  variable  Annäherung  an  physiologisches  Wachstum 
zeigt.  Nur  der  3.  Punkt,  das  exzessive  Wachstum  in  höher  oben 
liegenden  Metameren  fällt  hier  weg  oder  ist  nicht  so  intensiv  (außer 
bei  den  komplizierteren  Mißbildungen,  siehe  oben).  Doch  machen  die 
Untersuchungen  Fibigers  auf  eine  Hyperplasie  der  Nebennieren  auf 
merksam,  die  bereits  Ogston^),  später  Marchand*)  aufgefallen  war, 
deren  Zusammenhang  mit  der  Genitalmißbildung  so  unbekannt  ist,  wie 
ihre  Ursache.  Bei  den  nahen  Beziehungen  zwischen  Nebennieren  und 
Geschlechtsdrüsen  beim  Embryo  erscheint  es  naheliegend,  hier,  also 
in  höheren  Metameren  als  bei  den  oben  besprochenen  Kloakenformen, 
den  gesuchten  Wachstumsexzeß  zu  vermuten. 

Eine  klare  Vorstellung  von  der  Genese  fehlt  uns  noch  (bezüglich  der 
theoretischen  Erörterungen  verweise  ich  auf  Benda,  Halban  und 
Hegar^)].  Von  wichtigen  anatomischen  Befunden  hebe  ich  noch  ein- 
mal hervor:  die  Art  der  Ausmündung,  Verengerung  der  Scheide  mit 
und  ohne  kanalförmigen  Sinus  urogenitalis,  womit  vielleicht  auch  das 
Vorhandensein  oder  Fehlen  einer  Prostata*')  zusammenhängt;  das 
Fehlen  von  Resten  des  WoLFFschen  Ganges,  wodurch  diese  Gruppe 
von  Mißbildungen  von  den  später  zu  erörternden  Fällen  von  Pseudo- 
hermaphroditismus prinzipiell  sich  unterscheidet;  endlich  den  Umstand, 
daß  der  Follikelapparat  der  Eierstöcke  in  vielen  Fällen  größtenteils 

1)  Neugebäuek,  Volkmänns  Sammlung  klin.  Vorträge,  N.  F.,  1905,  No.  393, 
p.  324. 

2)  Siehe  auch  A.  Hegar,  in  Hegars  Beiträgen  zur  Geburtsh.  und  Gynäk., 
Bd.  VII,  1903,  p.  201.  —  Halban,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXX,  1903,  p.  205. 

3)  Ogston,  Oesterr.  Jahrb.  f.  Pädiatr.,  1872,  p.  180. 

4)  Marchand,  Virchows  Archiv,  Bd.  XGII,  1883.  Auch  Gunckel,  Fall  von 
Ps.-H.  fem.,  Inaug.-Diss.  Marburg,  1887. 

5)  Hegar,  Der  Hermaphroditismus  des  Menschen.  Münch,  med.  Wochenschr., 
1908,  p.  1527. 

6)  Diagnostisch  sehr  bedeutungsvoll.  Bei  Hypospadiasis  penis-scrotalis  fehlt 
sie  mitunter  (^s.  später). 
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oder  ganz  fehlte  (Fibiger).  Exzessives  Wachstum  der  Mesoderm- 
abschnitte  im  Bereich  der  Urogenitalmembran  wodurch  die  Scheide 
von  der  Körperoberfläche  abgedrängt  und  ein  mehr  oder  weniger 
kanalförmiger  „Sinus  urogenitalis"  gebildet  wird;  endlich  exzessives 
Wachstum  der  Nebenniere,  während  die  Niere  manchmal  eher  kleiner  ist. 

Anhang. 

Der  WoLFPsche  Gang  in  seinen  Beziehungen  zum 
weiblichen  Genitale. 

Normalerweise  geht  der  WoLFFSche  Gang  im  Laufe  der  Entwicklung  des  weib- 
lichen Geschlechtsapparates  zugrunde.  Doch  kann  man  etwa  in  '/s  ^'ler  Fälle  ^ 
noch  Ueberreste  desselben  nachweisen  [Rieder  ■*)  20  Proz.,  R.  Meyee'')  22  Proz., 
dagegen  Fischel")  2  Proz.,  v.  Maudach  40  Proz.].  Eine  bestimmte  Seite  ist 
nicht  bevorzugt,  doch  ist  er  nie  auf  beiden  Seiten  gleichmäßig  entwickelt,  meist 
überhaupt  nur  einseitig.  Doppelseitige  Entwicklung  ist  bei  Föten  häufiger  zu  finden 
als  bei  Erwachsenen.  Der  Sitz  des  WoLFFschen  Ganges  war  meist  in  der  unterea 
Hälfte  des  supravaginalen  Abschnittes  der  Cervix;  bei  Kindern  findet  man  seinea 
Eintritt  in  die  Substanz  der  seitlichen  Gebärmutterwand  öfter  oberhalb  des 
inneren  Muttermundes.  Sein  Verlauf  ist  ganz  typisch,  nach  unten  und  medial;  im 
untersten  Teil  des  supravaginalen  Abschnittes  liegt  er  der  Schleimhaut  am  nächsten ; 
dann  zieht  er  wieder  lateral,  gegen  die  Außenfläche  der  Portio.  Die  Details  sind 
sehr  wechselnd.  Der  ganze  Abschnitt  in  der  Cervixwand  besitzt  zahlreiche  Ver- 
zweigungen;  R.  Meyer')  spricht  von  einer  Ampulle  des  G.-G.  und  setzt  sie  in 
Homologie  zur  Ampulle  des  Vas  deferens.  Klein  zur  Samenblase,  Kollmänn  zu 
beiden.  Die  reichliche  Drüsenverzweigung  scheint  jedoch  beim  Manne  kein  Homo- 
logen zu  finden  ^),  sondern  ein  hyperplastischer  Vorgang  zu  sein.  Unter  Umständen 
bilden  sich  große  Cysten  daraus  [Burkhaedt"),  Amann'"),  Klein")  u.  a.J,  auch 
Adenome  [G.  Klein '^))  und  Carcinome  [R.  Meyer  ^)]. 

In  selteneren  Fällen  [Geoschuff,  G.  Klein")]  ist  auch  noch  bei  Neuge- 
borenen eine  Fortsetzung  des  VVoLFFschen  Ganges  über  das  Scheidengewölbe  und 
längs  der  Scheide  bis  in  den  Hymen  hinein  verfolgt  worden.  (Bei  Wiederkäuern 
und  Schweinen  ein  bekannter  Befund.)  Auch  R.  Meyer  '*)  hat  ihn  so  gefunden, 
nicht  immer  seitlich  und  vorn,  sondern  auch  hinten  in  der  Scheidenwand,  im  äußeren 
Hymenalblatt,  meist  nahe  dem  freien  Rande  des  Hymens  ausmündend. 

Bekanntlich  hat  Skene  paraurethrale  Gänge  als  die  Endstücke  des  G.-G.  auf- 
gefaßt. Ohne  auf  die  Streitfragen  (G.-G.  oder  Homologa  der  l'rostatadrüsen  des 
Mannes)  einzugehen,  füge  ich  hier  hinzu,  daß  die  Gänge,  welche  z.  B.  Dirmosee") 
paravaginal  an  der  vorderen  Scheidewand  im  Scheidengewölbe  ampullenartig  er- 


1)  Streng  genommen  paßt  auch  der  Ausdruck  Pseudarrhenie  oder  Pseudandrie 
nur  für  wenige  bäWe.  Meist  handelt  es  sich  um  eine  Pseudo-Hypospadiasis  penis- 
scrotalis,  ein  Zuslandsbild,  für  welches  wir  noch  keinen  Namen  besitzen. 

2)  Ohne  Berücksichtigung  des  Paroophoron,  welches  Ueberreste  des  kaudalen 
Abschnittes  der  Urniere  vorstellt  und  bei  Kindern  bis  zu  5  Jahren  selten  fehlt 
(unter  21  Fällen  5mal,  Rieländer),  während  es  bei  Erwachsenen  kaum  je  sicher 
nachzuweisen  ist  (Rieländee,  Das  Paroophoron,  Marburg  1904). 

3)  Rieder,  Virchows  Archiv,  Bd.  XCVI,  p.  100. 

4)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XLII,  1900,  p.  527. 

5)  FiscHEL,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXIV,  p.  119. 

6)  V.  Maüdach,  Virchows  Archiv,  Bd.  GL  VI;  und  Inaug.-Diss.  Bern,  1899. 

7)  R.  Meyer,  Virchows  Archiv,  Bd.  CLXXIV,  1903,  p.  270,  und  die  anderen 
zitierten  Arbeilen. 

8)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  LIX,  1907,  p.  234. 

9)  Burkhardt,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  V,  p.  616. 

10)  Amann,  ebenda,  p.  204  u.  252. 

11)  Klein,  ebenda  und  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XVIII,  1890. 

12)  Klein,  Virchows  Archiv,  Bd.  CLIV,  p.  63. 

13)  Klein,  Verhandl.  d.  VII.  Gynäk.-Kongresses,  Leipzig  1897,  p.  164. 
14j  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XLVI,  1901,  p.  19. 
15)  DiRMOSER,  Wien.  med.  Wochenschr.,  1899,  No.  28. 
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weitert  gefunden  hat,  sicher  auch  als  WoLFFsche  Gänge  zu  deuten  sind ;  ebenso 
der  Gang,  den  Skf.ne')  bei  einem  15-jährigen  Mädchen  vom  unteren  Ende  der 
Harnröhre  bis  hoch  hinauf  neben  den  Uterus  sondieren  konnte  und  wegen  andauernder 
Absonderung  von  Flüssiglieit  (kein  Harn !)  zum  Teil  exstirpierte  und  zur  Verödung 
brachte. 

Bemerkt  sei  noch,  daß  R.  Meyer  ^)  bei  einem  neugeborenen  Mädchen  parallel 
der  Tube  bis  an  den  Uterus  hin  eine  teilweise  Doppelbildung  des  WoLFFschen 
Ganges  gesehen  hat.  Die  beiden  Kanäle  kommunizierten  nur  am  unteren  Ende; 
R.  Meyer  denkt  an  eine  früh  entstandene  Epithelabsprengung. 

Die  Frage,  warum  gelegentlich  der  WoLFFsche  Gang  erhalten 
bleibt,  ist  noch  nicht  zu  beantworten  ;  ebensowenig  die  Frage  nach 
den  Ursachen  der  Drüsenwucherung.  Mit  der  phylogenetischen  Deu- 
tung (R.  Meyer)  ist  noch  nichts  erklärt.  Wir  müssen  abnorme  Be- 
dingungen suchen,  einen  besonderen  Reiz,  der  in  der  Umgegend  des 
WoLFFschen  Ganges  seinen  Sitz  haben  muß.  Hier  ist  nun  die  Tat- 
sache ganz  interessant,  daß  in  einer  beträchtlichen  Anzahl  von  Fällen 
die  MÜLLERschen  Gänge  mangelhaft  vereinigt  waren  und  anscheinend 
bei  den  „Doppelbildungen"  des  Uterus  der  WoLFFSche  Gang  ziemlich 
regelmäßig  erhalten  ist  (vergl.  p.  268).  Der  Umstand  weist  uns  ganz 
entschieden  auf  eine  allgemeinere  (nicht  etwa  nur  auf  das  Epithel  des 
WoLFFSchen  Ganges  beschränkte)  Wachstumsstörung.  Das  Wesen 
derselben  ist  freilich  noch  dunkel. 

Wir  hätten  hier  noch  die  Frage  der  Zugehörigkeit  dieser  Falle  zum  Pseudo- 
hermaphroditismus  zu  erörtern.  Klebs'*)  stellte  bekanntlich  auch  für  den  Ps.  femi- 
ninus  (weibliche  Geschlechtsdrüse)  die  schematischon  Unterabteilungen:  ext.,  int. 
und  compl.,  auf.  Uebecden  Ps.-H.  f.  ext.  siehe  p.  314.  Als  Beispiele  des  Ps.-H.  int.  führt 
er  neben  einem  typischen  Fall  von  Persistenz  des  WoLFFschen  Ganges  im  obigen 
Sinne  nur  noch  eine  unklare  Beobachtung  von  Reald.  Columbits  aus  dem  Jahre 
1559  auf;  wenig  genug  als  Belege  für  eine  so  bedeutungsvolle  Gruppierung.  Und 
nicht  viel  besser  steht  es  um  den  Ps.-H.  fem.  compl.  Der  Fall  von  Mance  und 
BouiLLATJD  hatte  nur  eine  Prostata,  gehört  also  nicht  hierher;  und  der  L.  de 
Cbecchios  erinnert  in  allen  Details  so  sehr  an  den  Ps.  masculinus  compl.,  daß  wir 
mit  Ahlfeld  ^)  die  Untersuchung  der  Geschlechtsdrüsen  als  nicht  ausreichend  be- 
zeichnen müssen. 

Von  neueren  Fällen  wäre  etwa  der  von  Blom  ^)  hier  zu  nennen ;  bei  vollstän- 
digem inneren  weiblichen  Genitale,  Persistenz  des  Sinus  urogenitalis  und  Hyper- 
trophie der  Clitoris  fand  sich  beiderseits  neben  der  Vagina  je  ein  1,5  cm  langer, 
blind  endigender  Kanal,  der  vielleicht  (?)  dem  WoLFFschen  Gang  entspricht.  In 
dem  Falle  von  Engelhardt^)  war  auch  nur  die  Prostata  vorhanden.  Von  Kro- 
KiEWicz")  Fall  gilt  auch  das  von  Crecchio  Gesagte;  die  Ovarien  sind  nicht  mikro- 
skopisch untersucht. 

Ein  einwandfreier  Fall  von  einer  derartigen  Ausbildung  des 
WoLFFschen  Ganges,  daß  man  nach  dem  makroskopischen  Befund 
von  Ps.-H.  fem.  int.  bezw.  compl.  sprechen  könnte,  existiert  demnach 
nicht.  Ob  man  alle  Fälle  von  Persistenz  des  WoLFFschen  Ganges 
als  Ps.-H.  bezeichnen  kann^)  oder  wo  etwa  eine  künstliche  Grenze  zu 
ziehen  wäre,  ist  meines  Erachtens  eine  ziemlich  müßige  Frage.  Ein 
zwingender  Grund  ist  nicht  vorhanden.    Im  Interesse  der  Klarheit 


1)  Skene,  Med.  Record  1896,  Mai,  ref.  im  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1896,  p.  1180. 

2)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XLVI,  1901,  p.  103. 

3)  Klebs,  Handbuch  d.  path.  Anatomie,  Bd.  I,  2,  1876,  p.  744. 

4)  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  254. 

5)  Blom,  ref.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1895,  p.  685. 

6)  Engelhardt,  Monatschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XII,  1900,  p.  729. 

7)  Krokiewicz,  Virchows  Archiv,  Bd.  CXLVI,  1896,  p.  525. 

8j  Ebensogut  müßte  dann  der  Uterus  (Vagina?)  masculinus  seinen  Besitzer 
zu  einem  Ps.-H.  stempeln,  was  doch  bisher  noch  nicht  üblich  war. 
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der  Darstellung  werden  wir  vielleicht  besser  tun,  diese  Gruppen  über- 
haupt fallen  zu  lassen. 

Die  Bedeutung  der  WoLFFschen  Gänge  als  Einteilungsprinzip  wird  übrigens 
auch  dadurch  eingeschränkt,  daß  sie  auch  bei  Ps.-H.  mascuiinus  nicht  selten  mangel- 
haft entwickelt  sind  (z.  B.  in  dem  sehr  eingehend  beschriebenen  Fall  von  Ps.-H. 
masc.  compl.  von  Ströbe  (siehe  unten),  oder  sogar  ganz  fehlen  können  (z.  B.  Abel^), 
Christopher  Martin,  Bteglehnee,  siehe  unten). 

Ueber  weitere  Beziehungen  zwischen  W.  G.  und  Genitale  vergl.  p.  286  ff. 

Echte  und  unechte  Zwitter  (Hermaphroditismus  und 
Pseudohermaphroditismus). 

Das  Gemeinschaftliche  der  in  diese  Gruppe  gehörenden  Formen 
besteht  darin,  daß  die  Ausbildung  der  Geschlechtsmerkmale  über  das 
Geschlecht  selbst  Zweifel  aufkommen  läßt.  Unter  Geschlechtsmerk- 
malen sind  hier  alle  Einzelheiten  sowohl  der  Geschlechtsorgane  als 
der  sogenannten  sekundären,  in  Körperbau,  Behaarung,  Stimme, 
Psyche  etc.  sich  äußernden  Merkmale  zu  verstehen. 

Die  große  Mannigfaltigkeit  der  Formen  hat  zu  verschiedenen 
Einteilungen  Anlaß  gegeben,  von  welchen  das  KLEBSsche  Schema  die 
meiste  Verbreitung  gefunden  hat. 

Klebs")  geht  von  dem  Grundsatz  aus,  daß  die  Keimdrüse  das 
eigentliche  geschlechtsbestimmende  Moment  sei.  Von  echtem 
Zwitter  kann  man  nur  dann  sprechen,  wenn  die  Keimdrüsen  beider 
Geschlechter,  Hoden  und  Ovarium,  in  einem  Individuum  vereinigt 
sind.  Auf  die  physiologische  Leistung  derselben  wird  kein  Gewicht 
gelegt  (wenn  man  das  wollte,  dann  gäbe  es  beim  Menschen,  ja  selbst 
in  der  ganzen  Wirbeltierreihe,  keinen  echten  Hermaphroditen).  Nur 
der  anatomische  Bau,  die  histologische  Beschaffenheit  ist  maßgebend, 
und  dies  selbst  dann,  wenn  männliche  und  weibliche  Keimzellen  in 
ein  und  derselben  (Zwitter-)  Drüse  vereinigt  sind. 

Solchen  zweigeschlechtigen  Individuen  stellt  Klebs  als  P send o- 
hermaphroditen,  Scheinzwitter  diejenigen  gegenüber,  bei 
welchen  neben  eingeschlechtiger  Keimdrüse  die  Geschlechtsgänge  und 
äußeren  Genitalien  Anklänge  an  den  anderen  Geschlechtstypus  auf- 
weisen.   Er  unterscheidet: 

I.  Pseudohermaphroditismus  mascuiinus  (männliche  Keimdrüse) ; 

1.  externus  (=  Hypospadia  penisscrotalis); 

2.  completus  (dasselbe  +  mehr  oder  weniger  entwickelten  MÜLLERschen 
Gängen) ; 

3.  internus  (MÜLLERsche  Gänge  bei  männhchem  äußeren  Habitus. 
II.  Pseudohermaphroditismus  femininus  (weibliche  Keimdrüse); 

1.  externus  (Clitorishypertrophie,  Kloakenbildung); 

2.  completus  (dasselbe  +  WoLFFsche  Gänge)  (siehe  p.  314) ; 

3.  internus  (WoLFFscher  Gang  bei  sonst  weiblichem  Habitus,  siehe  p.  319). 

Diese  allgemein  in  die  Lehrbücher  aufgenommene  Einteilung  ist  logisch  nicht 
einwandfrei  und  darum  wohl  auch  so  vielfach  falsch  verstanden  worden.  Sie  schafft 
keine  scharfen  Gegensätze.  Bezeichnenderweise  hat  Benda^)  sie  ausführlich  kriti- 
siert, geht  jedoch  dabei  von  einer  logisch  viel  richtigeren,  aber  historisch  falschen 
Umdefinierung  aus.  Er  versteht  unter  Ps.-H.  die  Fälle,  in  welchen  bei  einge- 
schlechtiger Keimdrüse  das  gleichzeitige  Vorhandensein  von  beiden  Ausführungs- 
gängen oder  äußeren  Genitalteilen  beide  Geschlechter  vortäuschen  könnte.  Eine 
solche  Form  wäre  der  Pseudohermaphroditismus  masc.  int. ;  dagegen  gäbe  es  keinen 


1)  Abel,  Virchows  Archiv,  Bd.  CXXVI,  H.  3. 

2)  Klebs,  Handbuch  d.  path.  Anatomie,  Bd.  I,  2,  1876,  p.  722  ff. 

3)  Benda,  Lubarsch-Ostertags  Ergebnisse,  Bd.  II,  1895,  p.  629. 
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Ps.-H.  ext.  (siehe  diesbezüglich  p.  258,  doppeltes  äußeres  Genitale).  Für  die 
Verbildungen  des  äußeren  Genitales  schlägt  er  die  Namen  Ps eud  arrhen  ie  {agQrjv, 
Männchen),  Scheinmännlichkeit,  und  Pseudothelie  {dfjlvg,  Weibchen),  Schein- 
weiblichkeit, vor.  Dem  Sinne  nach  sagen  die  Namen  jedoch  nichts  anderes  als  die 
von  Klebs  gebrauchten ;  für  den  Kliniker  sind  sie  vielleicht  weniger  brauchbar  als 
für  den  Anatomen,  weil  er  ja  gerade  das  wichtigste  Kriterium,  das  Geschlecht  des 
Individuums,  oft  nicht  erkennen  kann. 

Benda  unterscheidet  bei  einfacher  Geschlechtsdrüse 

1.  Pseudohermaphroditismus  (Vorhandensein  von  MüLLERschen 
Gängen  und  WoLFFSchem  Gang)  masculinus,  eventuell  mit  Pseudo- 
thelie, und  femininus,  eventuell  mit  Pseudarrhenie ; 

2.  Pseudothelie  oder  Pseudarrhenie  allein  (nur  die  äußeren  Ge- 
schlechtsteile umgebildet). 

Zu  dem  KLEBSschen  Schema  bemerke  ich  nochmals,  was  ich  oben  schon  aus- 
geführt habe,  daß  Gruppe  II,  2  und  3  ganz  überflüssig  sind,  wenn  es  sich  um 
Fälle  von  anatomischer  oder  klinischer  Vortäuschung  des  anderen  Geschlechtes 
handeli.  Ebensowenig  möchte  ich  in  Bendas  Schema  den  Pseudohermaphroditismus 
femininus  gelten  lassen ;  und  die  Bezeichnung  Pseudothelie  erübrigt  sich  auch,  weil 
die  Fälle  in  ihrer  reinen  Form  nur  penisscrotale  Hypospadien  sind;  jedes  Scheiden- 
rudiment gehört  schon  den  MtiLLERschen  Gängen  an,  gehört  also  in  die  erste  Gruppe. 
Dagegen  ist  die  Bezeichnung  Pseudarrhenie  (Pseudaner,  Pseudandrie) 
sehr  zweckmäßig,  besonders  für  die  Fälle  von  Clitorishypertrophie  und  Verlängerung 
des  Sinus  urogenitalis. 

Wir  können  demnach  folgendes  Schema  aufstellen : 

1.  Pseudohermaphroditismus  (immer  masculinus,  Müller- 
sche  Gänge  entwickelt,  sehr  oft  kombiniert  mit  Hypospadie; 
früher  Ps.-H.  masc.  int.,  bezw.  compl.  genannt). 

2.  Hypospadiasis  penisscrotalis  (meist  mit  Kryptorchis- 
raus). 

3.  Pseudarrhenie  (Pseudandrie)  bei  entwickeltem  inneren 
weiblichen  Genitale. 

Damit  wären  die  in  praxi  vorkommenden  Möglichkeiten  erschöpft. 

Der  Name  Pseudohermaphroditismus  wird  nur  aus  praktischen  Gründen  beibe- 
halten. Wenn  wir  darunter  das  Bestehenbleiben  von  Vas  deferens  und  MÜLLERschem 
Gang  verstehen,  so  schließen  wir  uns  doch  der  interessanten  Kritik  Bendas  ')  vollkommen 
an.  Benda  steht  auf  dem  Standpunkt,  daß  nur  der  MÜLLEßsche  Gang  als  eigentliche 
Anlage  des  Geschlechtsganges  zu  betrachten  ist ;  der  WoLFFsche  Gang  ist  ursprünglich 
nur  Ausführungsgang  der  Urniere;  die  beiden  Anlagen  sind  also  keineswegs  gleich- 
wertig, es  kann  sich  nicht  um  doppelgeschlechtige  Anlage  handeln. 

Die  ganze  Gruppe  kann  man  mit  Oeth^)  als  Mißbildungen  mit  Ver- 
wischung des  Geschlechtscharakters  in  einer  praktischen  Zwecken  ge- 
nügenden Weise  zusammenfassen. 

SiEGENBEEK  VAN  Heukelom  ^)  spricht  in  Anlehnung  an  französische  Autoren 
von  glandulärem  und  tubulärem  Hermaphroditismus  und  will  den  Namen 
Pseudohermaphroditismus  ganz  streichen.  Die  Verbildungen  des  äußeren  Genitales 
berücksichtigt  er  überhaupt  nicht  weiter. 


Verwischung  des  G  e s chlechts Charakter s. 

Das  weibliche  Geschlecht  ist  hieran  nur  insofern  beteiligt,  als  die  äußeren 
Geschlechtsteile  durch  Vergrößerung  der  Clitoris  und  Veränderungen  im  Sinus  uro- 
genitalis den  Fällen  von  männlicher  Hypospadie,  äußerst  selten  einem  besser  ent- 
wickelten männlichen  Genitale  entsprechen.  Wir  haben  diese  Fälle  schon  p.  314 
besprochen. 


1)  1.  c.  p.  632. 

2)  Orth,  Lehrbuch  der  spez.  pathol.  Anat.,  Bd.  II,  1893. 

3)  Siegenbeek  van  Heükelom,  Zieglers  Beiträge  zur  pathol.  Anatomie, 
Bd.  XXIII,  1898. 
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Alle  anderen  Formen  werden  vom  männlichen  Geschlecht  gestellt.  Daraus 
erklärt  sich  auch  das  bedeutende  üeberwiegen  der  männlichen  „Pseudohermaphro- 
diten". 

Die  einfachste  Form,  die  Hypo«padia  penisscrotalis,  wird  später  besprochen. 
Dieselbe  ist  wohl  auf  Wachstumshemmungen  des  Mesoderms  im  Bereich  der  nächsten 
Umgebung  der  Urogenitalmembran  zurückzuführen  und  daher  nicht  nur  morpho- 
logisch, sondern  auch  genetisch  von  der  folgenden  Gruppe  zu  trennen. 

Die  interessanteste  Gruppe  bildet  der  Pseudohermaphro- 
ditismus  im  engeren  Sinne i),  wie  wir  ihn  im  Schema  definiert 
haben.  Meist  ist  derselbe  mit  Hypospadie  kombiniert,  doch  gehören 
auch  jene  Fälle  hierher,  in  welchen  am  äußeren  Genitale  kaum  etwas 
oder  gar  nichts  auf  eine  Abnormität  hindeutet.  Vom  praktischen 
Standpunkt  aus  wird  es  zweckmäßig  sein,  die  beiden  Gruppen  zu 
trennen,  doch  möchte  ich  schon  hier  bemerken,  daß  sie  genetisch 
zweifellos  zusammengehören. 

Pseudohermaphroditismus  mit  Hypospadie. 

Als  Uebergangsform  seien  die  Fälle  zusammengefaßt,  in  welchen 
bei  ausgesprochener  Hypospadie  und  Bildung  eines  Vestibulum  nur 
ein  Scheidenrudiment  vorhanden  ist.  Diese  Fälle  sind  neben  der 
einfachen  Hypospadia  penisscrotalis  die  häufigsten ;  da  sie  außerdem 
durch  das  Vorhandensein  einer  Scheide  weibähnlicher  sind  als  die 
letzteren  und  somit  eher  zu  Verwechslungen  Anlaß  geben  können, 
würde  es  sich  vielleicht  vom  praktischen  Standpunkt  aus  empfehlen, 
den  BENDAschen  Namen  Pseudothelie  ihnen  zu  reservieren. 

Fälle  (siehe  bei  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  2251)  Steglehner^)  (Scheide 
ZoU,  beide  Samenkanäle  solid,  enden  angeblich  in  dieselbe,  Urethra  geschlossen, 
Blase  sehr  weit);  ßicco  [zit.  nach  Leopold-');  Scheide  6  cm  lang];  Leopold*) 
[8  cm  lange  Scheide,  weit;  möglicherweise  darüber  kleines  Uterusrudiment,  und  ein 
zweiter  Fall^),  5  cm  lange  Scheide];  Dohkn*^)  (Scheide  2  cm  tief,  cf.  Fig.  175  und 
176);  Czaeda'),  Wermann*)  (normaler  Scheideneingang,  Scheide  6  cm  lang); 
MuNDE^)  (Scheide  8  cm);  Cale^")  (Scheide  2,5  cm;  der  im  Leistenbruch  liegende 
Körper  wohl  mit  Unrecht  als  Uterus  gedeutet);  Gieatjd'')  (Prostata  vorhanden); 
Bratjn'^)  (Scheide  7  cm  weit;  Nebenhoden  und  Vas  deferens  fehlen; 
innen  Peritonealduplikatur  zu  tasten  —  doch  Uterusrudiment?);  Kösters ^^)  (8  cm 
lange  Scheide,  keine  Prostata;  die  noch  3—4  cm  lange  Clitoris  war  in  frühester 
Jugend  amputiert  worden,  sehr  zum  Nachteil  des  Individuums);  Abel'*)  (Scheide 
4,8  cm  lang;  Ausführungsgänge  der  Hoden  fehlen!);  Kochenbdrger 
(vollkommen  weibliches  äußeres  Genitale,  Scheide  5  cm  lang;  Vasa  defer.  fehlen; 


1)  Nach  Siegenbeek  van  Heükelom  (Zieglers  Beiträge  zur  pathol.  Ana- 
tomie, Bd.  XXIII,  p.  144)  tubulärer  Hermaphroditismus. 

2)  Steglehner,  De  hermaphroditorum  natura,  1817,  p.  120.  Dort  auch  ältere 
Literatur. 

3)  Leopold,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  VIII,  1875,  p.  495. 

4)  Leopold,  ebenda,  p.  489. 

5)  Leopold,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XI,  1877,  p.  357. 

6)  DOHRN,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XI,  1877,  p  208. 

7)  Czarda,  Wien.  klin.  Wochenschr.,  1876,  No.  44. 

8)  Wermann,  Virchows  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  104. 

9)  Munde,  s.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1887,  p.  670. 

10)  Cale,  ref.  Frommels  Jahresber.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  1888,  p.  482. 

11)  Zit.  nach  Feldmaier,  Beitr.  z.  Lehre  v.  Hermaphroditismus.  Inaug.-Diss. 
Tübingen,  1901,  und  Leopold,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  VIII.  p.  487. 

12)  Braun,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XXVIII,  1894,  p.  375. 

13)  Kösters,  Fall  von  Herm.  spur.  masc.    Inaug.-Diss.  Berhn,  1898. 

14)  Abel,  Virchows  Archiv,  Bd.  CXXVI,  1891,  Heft  3. 

15)  KocHENBURQER,  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XXVI,  1892. 
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operative  Entfernung  beider  Hoden);  Christopher  Martin')  (2  Fälle,  Geschwister;; 
Will.-)  (Scheide  l'/o  cm;  rechter  Hoden  degeneriert,  Vasa  deferentia  fehlen 
beiderseits!);  Goüyon^)  (Scheide  6,5  cm,  an  ihren  Seiten  wänden  die  Mündungen 
der  Duct.  ejaculatorii);  Wood^),  Alexander^)  (Scheide  3  cm  lang,  mit  Hymen); 
KuTZ*^)  (Scheide  geräumig,  von  normaler  Länge);  Blagowolin ')  (Hymen  fim- 
briatus,  Scheide  3  cm  lang);  Blondel^)  (8  cm  lange  Scheide  mit  sehr  engem  Ein- 


Fig.  175. 


Fig.  176. 

Fig.  175.  Hypospadiasis  penis- 
scrotalis  mit  Scheidenrudiment  nach 
DOHRN.  u  Urethra,  v  Scheiden- 
blind sack. 

Fig.  176.  Sog.  Pseudoherma- 
phroditismus  masc.  ext.  (Hypospadie 
mit  Kryptorchismus  und  Scheiden- 
rudiment) nach  DoRHN.  vd  Vas  defe-: 
rens.  bl  Blase,  t  Hode.  gh  Genital- 
höcker  (Penis),  sbl  Sameiibläschen. 
vpr  Scheidenrudiment,  r  Rektum. 


gang;  mehrere  Drüsenöffnungen  [Prostatadrüsen]  im  Introitus);  Delageniere ^) 
(5  cm  lange  Scheide);  Wawelberg (Fall  1;  3V.j  cm  lange  Scheide);  Pladt") 
(1,5  cm  lange  Scheide);  Hali>opeau '^)  (fingerlange  Scheide);  Target'^)  (l  Fall 
sicher,  1  wahrscheinlich);  Netgebader '^)  (8-jähr.  Kind  mit  rudimentärer  Scheide); 
Gerin-Roze '") ,  Henrichsen  "'j  (Vas  def.  rechts  unvollständig!);  Pozzi")  (Vag. 
8  cm  lang,  weit);  Schneider-Sömmering'^)  (in  den  Scheidenblindsack  münden  die 
Vasa  deferentia);  Schöneberg "*),  Polaillon-"),  Sulima -'),  Weissbart ^-j  (Scheide 

1)  Chr.  Martin,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  ref.,  1895,  p.  ^\7. 

2)  Will,  Fall  von  Ps.-H.  masc.   Inaug.-Diss.  Greifswald,  1896. 

3)  Zit.  nach  Will. 

4)  Wood,  Transact.  of  Anat.  and  Path.,  1872;  zit.  nach  Will. 

5)  Alexander,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1897,  No.  38. 

6)  Kutz,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1898. 

7)  BLAG0V70LIN,  ref.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1899,  p.  504. 

8)  Blondel,  La  Gynöc,  189!),  15.  Febr. 

9)  Delageniere,  Ann  de  Gyn.  et  d'Obstetr.,  T.  LI,  1899,  Jan. 

10)  Wawelberg,  Monalsschr.  f.  Geburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  III,  p.  500. 

11)  Plaut,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1896,  p.  249. 

12)  Hallopeau,  La  Semaine  m6d.,  1895,  p.  153. 

13)  Target,  Transact.  of  Obst.  Soc.  London,  Vol.  XXXVI,  1894,  p.  272. 

14)  Neugebauer,  Wratsch,  1892,  p.  893,  und  die  zit.  Publikationen  des  Autors. 

15)  Gerin-Roze,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1885,  p.  335. 

1.5)  Henrichsen,  Vmcuows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  XCIV. 

17)  Pozzi,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  ref.  1885,  p.  249. 

18)  Zit.  nach  Brijhl,  üeber  Hermaphroditismus.  In.-Diss.  Freiburg,  1894,  p.  31. 

19)  Schöneberg,  Berl.  klm.  Wochenschr.,  1875,  p.  375. 

20)  PoLAiLLON,  Revue  obst^tr.  et  gynöc,  1891,  Juni;  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk., 
1892,  p.  136. 

21)  SULIMA,  zit.  nach  Neuqebauer,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XV, 
p.  295. 

22)  Weissbart,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XV,  p.  266. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  22 
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mit  enger  Oeffnung,  10  cm  lang:  Penis  3—4  cm,  erigiert  10  cm);  Schönfeld 
(3  cm  lange  Scheide);  Geiss-)  (2  cm  lange  Scheide);  Amann^)  (8  cm  lange  Scheide); 
SCHLAPOBERSKi *)  (10  cm  lange  Scheide);  Henrotay-')  (nur  eine  7—8  cm  lange 
Tasche,  die  Neugebäuer  als  Referent  für  eine  rudimentäre  Scheide  (?)  hält);  Nonne*') 
(Scheide  2,5  cm);  Levy'),  Häberlein-),  Hengge")  (Vasa  defer.  cystisch). 

Gewissermaßen  den  Uebergang  zur  einfachen  Hypospadie  bilden  die  Fälle,  in 
welchen  hinter  der  Harnröhrenmündung  eine  grubige  Vertiefung  den  Introitus 
vortäuscht  [Siebourg"),  vergl.  Fig.  177;  Frankenbdrger  ")]. 


Fig.  177.  Pseudohermaphroditismus  masc.  ext.  (Hypospadia  penis-scrotalis) 
nach  Sieboürg. 


Den  morphologischen  Beweis  dafür,  daß  der  Blindsack  die  Scheide 
ist,  liefern  Fälle  wie  der  von  Buchanan^^)  ^j^j  von  Castellana  ; 
in  ersterem  fand  sich  am  untersten  Ende  der  normal  tiefen  Scheide 
ein  Septum,  in  letzterem  reichte  das  Septum  der  9  cm  langen  Scheide 
bis  2,5  cm  oberhalb  des  Introitus  herab  ^*). 


1)  ScHÖNFELD,  Ueber  Ps.-H.  masc.    In.-Diss.  Leipzig,  1904. 

2)  Geiss,  Ps.-H.  masc.  ext.    In.-Diss.  Leipzig,  19U4. 

3)  Amann,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäli.,  1906,  p.  709. 

4)  Schlapoberski,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXIII,  H.  5. 

5)  Henrotay,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäii.,  1903,  p.  269. 

6)  Nonne,  Jahrb.  d.  Hamburger  Staatskrankenanstalten,  1892,  II,  p.  446. 

7)  Levy,  Hegars  Beitr.,  zur  Geburth.  und  Gynäk.,  1901,  Bd.  IV,  p.  348. 

8)  Häberlein,  Gynec.  Helvet.,  1904,  rf.  Frommels  Jahresber.,  1905,  p.  155. 

9)  Hengge,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XVII,  p.  24. 

10)  Sieboürg,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  VIII,  1898,  p.  73. 

11)  Frankenburger,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1902,  No.  13. 

12)  BüCHANAN,  Med.  Times,  1885. 

13)  Castellana,  Rif.  med..  Anno  XV,  p.  769;  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1902, 
p.  768. 

14)  Nach  den  Anschauungen  Bolks  (Ned.  Tijdschr.  v.  Geneesk.,  1907,  II,  No.  1) 
hätten  wir  es  nicht  mit  Resten  der  MÜLLERschen  Gänge,  sondern  mit  einem  direkten 
Abkömmling  des  Sinus  urogenitalis  zu  tun,  wie  auch  normalerweise  Hymen  und 
unterster  Teil  der  Scheide  von  ihm  abstammen  sollen. 
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Demnach  muß  der  „Introitus"  der  Pars  prostatica  urethrae  ent- 
sprechen; akzessorische  Drüsenausführungsgänge  entsprechen  Prostata- 
drüsen. Die  Prostata  selbst  ist  meist  so  unvollkommen  entwickelt, 
daß  sie  klinisch  und  selbst  grob  anatomisch  nicht  nachweisbar  ist. 
Wenn  sie  vorhanden  ist,  dann  muß  sie  direkt  den  Introitus  überlagern, 
die  Scheide  muß  in  ihr  ausmünden.  Ein  (per  rectum)  höher  oben  zu 
fühlender  Körper  kann  nicht  als  Prostata  gedeutet  werden,  wie  das 
schon  öfters  geschehen  ist. 

Für  die  formale  Genese,  speziell  für  die  Unabhängigkeit  der  Persistenz  einer 
Scheide  von  der  Hypospadie  ist  (außer  dem  Vorkommen  reiner  Hypospadie  und 
reiner  Fälle  von  großem  Utriculus  prostaticus)  ein  Fall  von  Matjde^)  besonders 
hervorzuheben.  Hier  fand  sich  ein  l'/i  Zoll  langer,  perforierter  Penis  ohne  Vor- 
haut, also  keine  Hypospadie,  aber  gespaltenes  bcrotum,  zwischen  den  beiden  Hälften 
desselben  ein  Vorhof  mit  rudimentärer,  1  Zoll  langer  Scheide;  beide  Hoden  im 
Scrotum.  Für  diesen  Fall  müssen  wir  nach  den  geltenden  entwicklungsgeschicht- 
lichen Anschauungen  annehmen,  daß  die  MÜLLERschen  Gänge  überhaupt  nicht  den 
Sinus  urogenitalis  erreicht  haben,  sondern  im  Septum  vesico-rectale  direkt  bis  an  die 
Kloakenmembran  herabgewachsen  sind.  Von  diesem  Gesichtspunkt  aus  hat  der  Fall 
auch  für  andere  Mißbildungen  (speziell  Anus  vaginalis)  eine  ganz  besondere  theo- 
retische Bedeutung. 

Mannigfaltiger  und  interessanter  sind  jene  mit  Hypospadie 
kombinierten  Fälle  von  Pseudohermaphroditismus,  bei 
welchen  die  MÜLLERschen  Gänge  (mehr  oder  weniger)  vollständig 
entwickelt  sind.   Ich  führe  im  folgenden  einige  Beispiele  auf. 

Bezüglich  der  älteren  Fälle  verweise  ich  vor  allem  auf  die  tabellarische  Zu- 
sammenstellung bei  Arnold,  Virch.  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  XLVII,  1869,  p.  22. 
Arnolds  Fall  bildet  ein  typisches  Beispiel  dafür,  daß  die  Abgrenzung  dieser  Gruppe 
von  der  folgenden  keine  scharfe  ist;  es  fand  sich  ein  geschlossenes  Scrotum,  aber 
statt  des  Penis  nur  eine  leicht  gewulstete,  rundliche  Oeffnung  des  Canalis  urogeni- 
talis^). —  Die  wichtigsten  Merkmale  sind:  Harnblase  und  Ureteren  sehr  weit  (siehe 
oben).  Blase  und  Scheide  münden  in  den  sackartig  weiten  Sinus  urogenitalis,  von 
welchem  auch  die  enge  Harnröhre  abgeht.  Uterus  solid.  Tuben  fehlen.  Beiderseits 
Hoden.    Vasa  defer.  verlieren  sich,  solid,  in  der  Substanz  des  Uterus. 

Klees")  führt  außerdem  noch  den  Fall  von  Follin  an.  Bei  Ziegen  hat 
Leuckart'')  ä  typische  Fälle  beschrieben.  •  Eppinger^)  sah  bei  Vorhandensein  von 
Hoden  mit  Vasa  def.  im  gespaltenen  Scrotum  einen  Uterus  in  den  Colliculus  sem. 
münden.  Der  von  Obolonsky'')  (Fall  2)  beschriebene  Fall  war  nach  dem  äußeren 
Genitale  nicht  genau  zu  bestimmen,  halte  immer  als  Weib  gegolten  und  war  an- 
geblich vom  17. — 49.  Jahr  regelmäßig  menstruiert.  Vagina  6  cm  lang,  Uterus  bi- 
cornis;  Hoden  (der  rechte  carcinomatös)  und  Vasa  def.  vorhanden.  Das  rechte 
Gebärmutterhorn  ist  6  cm  lang,  8  mm  dick,  das  linke  nur  auf  2  cm  sondierbar, 
dann  zu  einem  dünnen,  nur  stellenweise  lumenhaltigen  Strang  umgewandelt.  —  Ein 
weiterer  Fall  wird  von  Billroth')  berichtet  (Uterus  bicornis).  —  Beim  Schwein 
sah  Reuter^)  2  typische  Fälle,  jedesmal  Uterus  bicornis  mit  ausgebildeter  Scheide, 
daneben  Hoden,  Nebenhoden,  Vasa  def.,  dicht  am  Uterus  herabziehend;  Prostata 
und  Samenblasen  vorhanden,  äußeres  Genitale  entschieden  weiblich.  Stonham^): 
Hypospadie,  Kryptorchis,  Scheide,  Uterus  bicornis,  Tuben;  Hoden  gelagert  wie 
Ovarien;  Nebenhoden,  Prostata.  Brühl""):  2^1^  Monate  altes  ßänd,  äußerlich  weib- 


1)  Maude,  Brit.  gyn.  Journ.,  1898,  Nov.,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1899,  p.  958. 
Aehnlich  ist  ein  Fall  von  Otto,  1.  c.  Taf.  XIII,  Fig,  5. 

2)  Auch  sonst  ist  vielfach  ein  sehr  kurzer  Penis  angegeben. 

3)  Klebs,  Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  I,  1876,  p.  741. 

4)  Lexjckart,  Münch,  illustr.  med.  Ztg.,  Bd.  I,  1852,  p.  69. 

5)  Eppinger,  Vierteljahrsschr.  f.  prakt.  Heilk.,  1875. 

6)  Obolonsky,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  IX,  1888,  p.  224. 

7)  Zit.  nach  Neügebauer,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1903,  p.  1322. 

8)  Reuter,  Verhandl.  d.  phys.-med.  Gesellsch.  Würzburg,  Bd.  XIX,  1886,  rf. 
Centralbl.  f.  Gynäk.,  1886,  p.  659. 

9)  Stonham,  Brit.  med.  Journ.,  Vol.  II,  1888,  p.  416. 

10)  Brühl,  Ueber  Hermaphroditismus.    In.-Diss.  Freiburg,  1894. 
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lieh;  keine  Prostata;  Scheide  endet  blind.  Uterus  bicornis  rudimentär,  solid'), 
ebenso  die  Tuben  (oder  Vasa  def..  die  ähnlich  wie  in  Arnolds  Fall  zum  Uterus 
hinziehen),  Stränge,  die  bis  zu  den  Hoden  hinziehen ;  Vasa  def.  nicht  gesondert  nach- 
gewiesen. —  FnsTKEKBRiNK '-)  3  Fälle  von  Ziegen,  1  vom  Schwein;  äußeres  Genitale 
sehr  verschieden  weibähnlich;  in  dem  vollkommensten  Fall  ist  der  eine  Hoden  rudi- 
mentär und  beide  Tuben  ausgebildet:  einmal  fehlt  eine  Tube,  einmal  beide.  Prostata 
fehlt.  —  Schultze-Vellinghausen^)  :  äußerlich  weiblich,  Scheide  8  cm  lang,  blind 
endigend  ;  in  einer  linksseitigen  Inguinalhernie  ein  rudimentärer,  solider,  einhörniger 
Uterus  mit  durchgängiger  Tube,  Parovarialcyste  und  Hoden ;  kein  Vas  deferens  zu 
finden.  Rechts  (klinisch)  keine  Keimdrüse  nachweisbar.  — Klein-Hengge*)  :  Hypo- 
spadie  (Fig.  178),  enge  Scheidenöffnung;  Scheide  3,2  cm,  Uterus  4  cm,  Portio  an- 
gedeutet; links  Tube,  rechts  Hoden,  Epididymis,  Vas  def.,  welches  kaudal  enger  wird, 
links  rudimentäre  Keimdrüse,  nicht  sicher  zu  bestimmen  (zuerst  als  rudimentäres 


A 


Fig.  178.  Hypospadia  penisscrotalis  nach  Hengge.  Neben  der  Harnröhre 
münden  die  vasa  deferentia  und  der  Sinus  prostaticus.  u  Uterus,  o  atrophischer 
Hode.    t  Tube.    l.r.  Lig.  rot.    v  Blase.   ^  Penis,    te  Hode.    -vd  Samenstrang. 


Ovarium  gedeutet),  kein  Vas  def.  —  Wahrscheinlich  ist  auch  der  Fall  Hartmanns*) 
hier  anzuführen:  weibliches  äußeres  Genitale  mit  großer  Glitoris,  10  cm  lange  Scheide, 
kleine  Portio,  4  cm  zu  sondierender  Uterus,  beiderseits  an  Stelle  der  Ovarien  bohnen- 
große  Körper.  Spätere  Entwicklung  der  sekundären  Geschlechtsmerkmale  männlich. 
—  Feldmann''):  Penis  9  cm  lang,  Hypospadie,  leichter  Grad  von  Kryptorchis; 
Blasen  wand  1,5  cm  dick;  Vagina  eng,  6,5  cm  lang,  Uterus  lang,  Semiuterus  sin., 
keine  Tuben;  Vasa  def.  beiderseits.    Außerdem  Hufeisenniere,  kurzer  Darm  mit 


1)  Zeichnung  und  Beschreibung  sind  unklar;  am  ehesten  möchte  ich  Aehnlich- 
keit  mit  dem  Fall  Unger  (s.  unten)  annehmen  und  demnach  das  mit  H.^  bezeichnete 
Gebilde  links  und  das  entsprechende  rechts  für  die  beiden  Gebärmutterhälften  halten 
und  den  Fortsatz  (r.  Hj )  für  die  Geschlechtsdrüse,  d.  h.  Hoden. 

2)  Finkenbrink,  Unechte  Hermaphroditen.  In.-Diss.  phil.  Münster  i.  W.,  1897. 

3)  ScHüLTZE- Vellinghausen,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  18i)8,  No.  51. 

4)  Klein,  Münch,  med.  VVochenschr.,  1898,  p.  703.  —  Hengge,  Monatsschr. 
f.  Gynäk.,  Bd.  XV,  p.  270.  —  Zimmermann,  Beitrag  z.  Lehre  d.  menschl.  Herm- 
aphroditismus.   In.-Diss.  München,  I90l. 

5)  Hartmann,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1903,  p.  687. 

6)  Feldmann,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1903,  p.  1417. 
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wenig  Schlingen.  —  Dem  Fall  Klein-Hengge  ähnlich  ist  der  von  Westermann  ^) 
beschriebene:  Hypospadie,  rudimentärer  Uterus,  links  Tube  mit  Fimbrie,  rudimentäre 
Keimdrüse  mit  Lig.  rot.,  rechts  solide  Tube,  Lig.  rot.,  an  Stelle  des  Ovariums  ein 
Hoden  mit  Nebenhuden,  Vasa  def.  ?  Keine  Samenblasen.  —  Auch  der  von  Geyl^) 
beschriebene  Fall  dürtte  hier  anzureihen  sein,  ebenso  der  von  Rydygier-*):  Hypo- 
spadie, rechts  faustgroße  Inguinalhernie,  in  welcher  ein  Hoden  (ohne  Spermatozoen), 
Vasa  def.,  eine  dickwandige  Cyste  und  zwischen  beiden  ein  infantiler  Uterus  ge- 
funden wurden.  Introitus  eng,  Vagina  eng  und  lang.  —  Besonders  interessant  ist 
der  von  Unger^)  beschriebene  Fall:  Hypospadie;  im  Becken  kein  einheitlicher 
Uterus,  sondern  jederseits  ein  mehrteiliges  Gebilde,  bestehend  aus  walnußgroßem 
„atrophischen"  Hoden  mit  Nebenhoden,  Hydatide,  dicht  daran  liegend  einem  soliden 
Uterushorn,  von  dem  sich  der  strangförmige  MÜLLERsche  Gang  mit  feinstem  Lumen 
an  die  Hinterfläche  der  Blase  verfolgen  läßt  (Uterus  duplex  separ.,  Semiuteri  separ.), 
wo  er  kurz  oberhalb  der  blind  endigenden  Scheide  sich  verliert.  Vom  WoLFFschen 
Gang  ist  nur  in  der  Höhe  des  untersten  Teiles  der  MÜLLERschen  Gänge  und  neben 
der  rudimentären  Scheide  beiderseits  ein  kurzes,  oben  und  unten  blind  endigendes 
Stück  vorhanden. 


Dieser  Gruppe  füge  ich  gleich  die  Fälle  von  reinem  Pseudo- 
hermaphroditismus (masc.  int.  nach  Klebs)  an 

Die  einfachsten  Fälle  sind,  analog  der  Hypospadie  mit  rudimentärer  Scheide, 
diejenifien,  bei  welchen  der  Sinus  prostaticus  zu  einem  sackartigen  Gebilde  erweitert 
ist  [Theii.e'*),  Leuckart'),  Weber ^)  etc.].  In  der  Sammlung  des  Heidelberger 
pathologischen  Instituts  belindet  sich  das  Genitale  eines  Neugeborenen  mit  gut 
haselnuiägroßer  dünnwandiger  Vesicula  prostatica  (Präp. -No.  2221).  ENGLISCH^) 
und  Springer'")  haben  sichere  Fälle  der  Art  beschrieben  (Fig.  179). 

Hyrtl")  erwähnt  einen  Fall,  in  welchem  die  beiden  Ductus  ejaculatorii  in  die 
Ves.  pr.  ausmündeten. —  Weiter  ausgebildet  sind  die  Fälle  von  Betz'-),  Kapsammer'') 
(sackförmige  Scheide  zwischen  beiden  Prostatalappen).  Eppinger'*):  rechtsseitiges 
Uterushorn,  angedeutete  rechte  Tube;  das  rechte  Vas  def.  mündet  in  die  Scheide. 
Grüber '^):  hohler  Muskelschlauch,  keine  Tuben;  Prostata  und  Penis  klein.  Mayer '^): 
Vagina  und  Uterus  bicornis;  Hoden  in  der  Bauchhöhle.  Franque  sen.^'):  Krypt- 
orchis,  Vasa  def.  fast  ganz  solid,  verlieren  sich  neben  dem  Uterus;  letzterer  allmählich 
in  die  enge  Scheide  übergehend,  die  am  Collie,  semin.  (wahrscheinlich  blind)  endigt; 
rechte  Tube  solid,  die  Fimbrien  beiderseits  mit  dem  Nebenhoden  verbunden.  Langer"*) 
beiderseitige  Leistenhernie,  Kryptorchis;  Sin.  pocularis,  Uterus  bicornis,  Tuben  teil- 
weise durchgängig.  Klebs"*):  neugeborener  Knabe,  links  doppelter  Ureter,  Blase 
weit,  hinter  derselben  der  zu  einer  Blase  ausgedehnte  Uterus,  in  welchen  links  der 
(untere,  erweiterte)  Ureter  mündet.  Hoden  im  Scrotum.  Auch  Palma  '")  beschrieb 
einen  Fall  mit  rudimentärem  linken  Uterushorn,  in  welches  der  Ureter  derselben 
Seite  einmündet.  Winkler-'):  kleiner  Penis,  Kryptorchis  bil.;  am  Coli.  sem.  mündet 

1)  Westermann,  Nederl.  Tijdschr.  v.  Geneesk.,  1901,  II,  No.  11;  rf.  Centralbl. 
f.  Gynäk.,  1904,  p.  1174. 

2)  Geyl,  rl.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1904,  p.  14.58. 

3)  Rydygier,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1905,  p.  384. 
.4)  Unger,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  190.5,  p.  499. 

5)  Besser  wäre  die  Bezeichnung  Uterus  masculinus  c.  Hypospadia 
prostatica  (bis  in  die  Prostata  reichend). 

6)  Theile,  Müllers  Arch.  f.  Anat.,  1847,  p.  47. 

7)  Leuckart,  Münch,  illustr.  med.  Ztg.,  Bd.  I,  1852. 

8)  E.  H.  Weber,  Annotationes  anatomicae  et  physiologicae.  Lipsiae  1836,  p.  4. 

9)  Englisch,  Wiener  med.  Jahrb.,  1873  u.  1874. 

10)  Springer,  Zeitschr.  f.  Heilk..  Bd.  XIX,  1898,  p.  459. 

11)  Hyrtl,  Oesterreich,  med.  Wochenschr.,  1841,  No.  45. 

12)  Betz,  Müllers  Arch.,  1850. 

13)  Kapsammer,  Centralbl.  f.  Harn-  u.  Sexualorgane,  1900. 

14)  Eppinger,  Prager  Vierteljahrsschr.  f.  prakt.  Heilk.,  Bd.  CXXV,  1876. 

15)  Gruber,  Virch.  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  LXVII,  1876,  p.  364. 
lö)  Mayer,  Icones  selectae,  1831. 

17)  Franque,  Scanzonis  Beiir.  zur  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  IV,  1860,  p.  24. 

18)  Langer,  Archiv  f.  Anat.  u.  Physiol.,  1881. 

19)  Klebs,  Handbuch  d.  path.  Anat..  Bd.  I,  1876,  p.  738. 

20)  Palma,  Prager  med.  Wochenschr.,  16.  Jahrg.,  p.  367. 

21)  Winkler,  Fall  von  Pseudohermaphroditismus  masc.  int.  In.-Diss.  Zürich,  1893. 
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die  Scheide,  die  samt  dem  Uterus  bicornis  17  cm  lang  ist;  Tuben  13  cm  lang,  links 
mit  Fimbrie,  rechts  Wind.  Das  rechte  Vas  defer.  endet  blind  neben  der  Scheide. 
Bockel  ')  berichtet  kurz,  daß  er  in  der  Leistenhernie  eines  Mannes  Hoden  mit  Neben- 
hoden, Tube  und  Uterus  bicornis  gefunden  habe.  Eaake'^):  Schwein;  gut  ent- 
wickelter Uterus;  an  Stelle  der  Ovarien  Hoden,  in  der  Entwicklung  zurückgeblieben, 
Nebenhoden;  Vas  def.,  an  der  Cervix  stark  gewunden,  endet  blind  ueben  der  Scheide, 
die  am  Coli.  sem.  mündet  (schmale  üeffnung).  Die  Tuben  hegen  zwischen  Hoden 
und  Nebenhoden  und  enden  blind.    Aeußeres  Genitale  männlich.    Keine  Prostata, 

aber  reichlich  Drüsen  in  der  Harnröhre. 

—  Den  Fall  Krokiewicz'  s.  p.  319.  — 
Stimson  °) :  Kryptorchis ;  Uterus  mitTuben. 

—  Primrose  Kryptorchis  bil. ,  links 
Sarkom  ;  Uterus  mit  rudimentären  Tuben 
und  4  cm  langer  Scheide,  die  am  Collie, 
sem.  mündet.  —  Eibbert ^);  Gruner**): 
Hode  in  der  linken  Leistenhernie.  Uterus 
mit  der  Prostata  in  Verbindung,  mit  einer 
Tube.  Vas  deferens  vorhanden.  Hoden 
entzündlich  verändert,  nicht  sicher  zu  er- 
kennen. —  FiLippiNi ') :  beiderseits  Hoden 
im  Leistenbruch,  rechts  außerdem  der  Uterus 
mit  3  cm  langen  Tuben.  —  Stroebe^): 
am  Collie,  sem.  mündet  mit  enger  Oeffnung 
die  schlauchförmige  Vagina,  die  nach  oben 
ohne  Portio  allmählich  in  den  erst  im 
Fundus  gut  entwickelten  Uterus  übergeht. 
Beide  zusammen  24  cm  lang,  Fundus 
6  cm  breit.  Die  10  cm  lange  rechte 
Tube  liegt  auf  der  Darmbeinschaufel 
zwischen  Hoden  und  Nebenhoden,  innig 
mit  letzterem  verbunden.  Die  linke,  14  cm 
lange  Tube  ebenso  orientiert.  Blase  klein, 
dünnwandig,  Ureteren  dünn,  Nieren  klein. 
Hoden  „atrophisch" ,  vom  Nebenhoden 
räumlich  weit  entfernt.  Zahl  der  Vasa  defe- 
rentia  vermindert  (links  4,  rechts  7),  aber 
den  Hoden  erreichen  davon  überhaupt 
nur  2  auf  der  rechten  Seite,  die  anderen 
enden  blind.  Vasa  defer.  anfangs  bind- 
fadendünn, erst  neben  dem  Uterus 
dicker  werdend,  treten  später  in  die  Sub- 
stanz der  Gebärmutterwand  ein,  erweitern 
sich  endlich  zur  Ampulla,  erbsengroße  kom- 
munizierende Cysten;  keine  Saraenblasen, 

und  münden  am  Caput  gallinaginis.  —  Siegenbeek  van  Heukelom**):  im  linken 
Leistenbruch  Uterus  bicornis,  Tube,  die  sich  am  Nebenhoden  verliert,  Hoden,  Vas 
def.  Der  rechte  Hode  bei  der  Operation  getastet.  Hoden  ähnlich  verändert  wie  in 
Fällen  von  chronischer  Epididymitis:  verdickte  Membrana  propria,  degenerierte  Epi- 
thelien,  keine  Spermatozoen.  —  Giacomini  :  Kryptorchis.  Links  in  der  Inguinal- 
hernie Hoden,  Tube,  Uterus  bicornis,  der  bis  zur  Prostata  hinuuterreichte.  —  Floth- 
mann"): männlicher  Hemicephalus ;  rechts  Kryptorchis.  Hinter  den  Samenbläschen 


Fig.  179. 
nach  Springer. 


Utriculus  prostaticus 


1)  Bockel,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1892,  p.  320. 

2)  Raake,  Beitrag  zur  Lehre  vom  Hermaphroditismus  spur.  masc.  int.  Inaug.- 
Dissert.  Würzburg,  1896. 

3)  Stimson,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1897,  p.  1306. 

4)  Primrose,  Brit.  med.  Journ.,  Vol.  II,  1897,  p.  88. 

5)  Eibbert,  Korresp.  f.  Schweizer  Aerzte,  1894,  Mai,  zit.  nach  Tartjefi. 

6)  Gruner,  Giornale  deüa  R.  Accad.  di  Med.  di  Torino,  Vol.  III,  1897,  p.  257. 

7)  FiLippiNi,  zit.  nach  Taruefi,  p.  74. 

8)  Stroebe,  Ziegl.  Beitr.  z.  path.  Anat.,  Bd.  XXII,  1898,  p.  300. 

9)  Siegenbeek  van  Heükelom,  Ziegl.  Beitr.  z.  pathol.  Anat.,  Bd.  XXIII, 
1898,  p.  144. 

10)  GiACOMiNi,  Gaz.  medica  di  Torino,  1897,  13.  Mai. 

11)  Flothmann,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1899,  p.  67. 
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ein  großer  Uterus,  dessen  Scheide  am  Collie,  sera.  mündet.  —  Lucksch  ') :  Uterus 
und  Scheide  10  cm  lang,  Tube  rechts  7,5,  links  11  cm  lang,  daselbst  mit  dem  Mittel- 
stück in  die  Hernie  ausgebogen ;  Hoden  mit  Vasa  def.  (das  linke  auch  teilweise  in 
der  Hernie),  die  in  Ampullen  übergehen  und  mit  punktförmigen  Oeffnungen  neben 
der  mohnkorngroßen  Mündung  der  Scheide  endigen.  Hoden  hypoplastisch.  — 
Merkel  '):  taubeneigroße  Hoden,  Tuben  7,5  cm  mit  deutlichen  P'imbrien,  beiderseits 
Lig.  (Ovar.)  prop.,  virgineller  Uterus,  der  sich  in  einen  bleistiftdicken  Schlauch  ver- 
jüngt; letzterer  mündet  am  Coli,  sem.,  Nebenhoden,  Vasa  def.  mit  stark  entwickelten 
Ampullen,  links  doppeltes  Samenbläschen;  in  letzterem  Spermatozoen.  Der  linke 
Ureter  kranial  auf  10  cm  verdoppelt.  —  Krull^):  beiderseits  Hoden,  Nebenhoden, 
Vasa  def.  endeten  blind  seitlich  am  Uterus;  keine  Samenbläschen.  Die  am  Collie, 
sem.  endigende  Scheide  ist  unten  sehr  eng,  oben  stark  erweitert;  Uterus  ent- 
sprechend groß,  Tuben  rudimentär.  Blase,  Ureteren  sehr  weit,  beiderseits  Hydro- 
nephrose.  —  FoGES^):  Kryptorchis  bil. ;  Uterus,  Tuben;  Hoden  wie  Ovarien  ge- 
lagert, der  linke  zu  einem  großen  Tumor  umgewandelt.  —  Meixner*):  neugeborener 
Knabe;  Kryptorchis  bil.;  Hoden  hoch  an  der  hinteren  Rauchwand,  daneben  akzes- 
sorische Nebennieren;  Vasa  defer.  normal.  Hinter  der  Blase  nur  eine  Bauchfellfalte 
ohne  Uterus,  die  jederseits  bis  zum  Hoden  hinzieht'');  Webster'),  Cornil  und 
Brossärd**);  Eabe"). 

Außerdem  füge  ich  als  Beispiele  bei  Tieren  an:  Tichomirow, 
Summer,  Sutton  (MÜLLERsche  Gänge  kranial  schwach  entwickelt), 
Marshall  (Hoden  nur  rechts,  rechter  Eileiter  kleiner  als  linker), 
MiTROPHANOW,  Tarnani,  Latter  (MÜLLERschc  Gänge  schwach  ent- 
wickelt), bei  Fröschen  ^^). 

Genese  des  Pseudohermaphroditismus.  Nach 
Leuckart  ist  der  Pseudohermaphroditismus  nicht  ein  Zufall, 
sondern  der  Ausdruck  eines  gesetzlichen  Bildungsplanes,  der  den 
MÜLLERSchen  Gang  beherrscht;  die  Weiterentwicklung  einer  Anlage, 
die  schon  in  der  ersten  Bildung  der  MÜLLERschen  Gänge  gegeben  ist. 
Diesen  vor  nahezu  60  Jahren  getanen  Ausspruch  können  wir  eigent- 
lich auch  heute  noch  wiederholen.  Benda  ^'^)  geht  kaum  viel  weiter, 
wenn  er  die  Hypothese  aufstellt,  daß  die  primäre  Anlage  der  Ge- 
schlechtsapparate weiblich  ist,  weil  der  WoLFFSche  Gang,  das  Ex- 
kretionsorgan  der  Urniere,  erst  sekundär  mit  der  Keimdrüse  in  Ver- 
bindung tritt,  und  B.  eine  selbsttätige  Entwicklung  der  MÜLLERSchen 
Gänge  auch  bei  männlich  differenzierter  Keimdrüse  annimmt. 

Stroebe  '^)  fand,  daß  das  Stadium  der  Ueberkreuzung  des  Nebenhodens  durch 
den  MtjLLERschen  Gang,  welches  bei  normaler  Entwicklung  nur  kurze  Zeit  besteht, 
dauernd  erhalten  bleibt.  Dadurch  wird  mangelhafte  Verbindung  zwischen  Neben- 
hoden und  Hoden,  Cystenbildung  im  Nebenhoden,  Atrophie  des  Hodens  bedingt.  In- 
folge der  Rückbildung  des  Hodens  können  die  MtjLLERschen  Gänge  persistent  bleiben. 


1)  Lucksch,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  XXI,  1900,  p.  215. 

2)  Merkel,  Ziegl.  Beitr.  z.  path.  Anat.,  Bd.  XXXII,  1902,  p.  157. 

3)  Krüll,  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1903,  p.  560. 

4)  Foges,  Festschrift  für  R.  Chrobak,  1903,  p.  153. 

5)  Meixner,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  XXVI,  1905,  p.  318. 

6)  Die  Literaturbelege  beanspruchen  weder  in  dieser  noch  in  den  früheren 
Gruppen  Vollständigkeit.  Für  die  beiden  letzten  Gruppen  habe  ich  wegen  der 
Seltenheit  der  Fälle  eine  größere  Reihe  zitiert,  verweise  im  übrigen  auf  Taruffi, 
Hermaphroditismus  und  Zeugungsunfähigkeit,  Berlin  1903,  und  Netjgebauer,  Jahrbuch 
für  sexuelle  Zwischenstufen,  1905,  und  Der  Hermaphroditismus  des  Menschen,  1908. 

7)  Webstfr,  Surgery,  gyn.  and  obstetrics  1906,  Oct.,  p.  484. 

8)  Cornil  u.  Brossard,  Revue  de  Gyn.,  1908,  No.  2. 

9)  F.  Rabe,  Ein  Fall  von  Hernia  inguin.  uteri  bei  einem  männlichen  Schein- 
zwitter.   In.-Diss.  Heidelberg,  1909. 

10)  Zit.  nach  Ognew,  Anat.  Anz.,  Bd.  XXIX,  1907,  p.  194.  S.  auch  Pplüger 
im  Arch.  f.  Phys-,  Bd.  XXII,  1882. 

11)  Leuckart,  Münch,  illustr.  med.  Ztg.,  Bd.  I,  1852,  p.  96. 

12)  Benda,  Lubarsch-Ostertags  Ergebnisse,  Bd.  II,  1895,  p.  637. 

13)  Stroebe,  Ziegl.  Beitr.  z.  path.  Anat.,  Bd.  XXII,  1898,  p.  336. 
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Eine  Reihe  der  beschriebenen  Fälle  ■würde  damit  übereinstimmen ;  andere  lassen 
die  Befunde  jedoch  vermissen.  —  Bemerkenswert  ist,  daß  die  Theorie  IStsoebk  sich 
der  folgenden  unterordnen  läßt. 

In  den  letzten  Jahren  sind  zwei  im  Prinzip  einander  ähnliche 
Theorien  erwogen  worden. 

U.  a.  hat  Hekbst")  die  Ansicht  ausgesprochen,  daß  die  Keim- 
drüse die  Entwicklung  der  Genitalien  des  anderen  Geschlechtes 
hemme.  Er  begründet  dies  damit,  daß  beim  Pseudohermaphrodi- 
tismus  die  äußere  Form  des  anderen  Geschlechtes  nie  ganz  erreicht 
werde,  und  weiter,  daß  auf  der  Seite,  wo  der  Hoden  besser  entwickelt 
ist.  der  MüLLERsche  Gang  weniger  ausgebildet  ist  und  umgekehrt. 
Halbax-)  polemisiert  sehr  lebhaft  gegen  diese  Theorie  und  kommt 
ebenso  wie  A.  Hegar  =j  zu  dem  Schlüsse,  daß  die  Keimdrüse  weder 
eine  entwicklungsauslösende  Kraft  besitzt  für  die  homologen  Ge- 
schlechtsteile, noch  eine  entwicklungshemmende  für  die  heterologen. 
Die  Anlage  der  Genitalien  ist  von  der  Keimdrüse  unabhängig:  nur 
einen  protektiven  Eintluß  gesteht  er  der  Keimdrüse  zu.  der  auf 
innere  Sekretion  chemischer  Substanzen  zurückzuführen  ist. 

Auch  der  protektive  Einfluß  ist  nJcht  immer  nötig:  die  sekundären  Sexual- 
charaktere  können  sich  auch  ohne  Keimdrüse  ausbilden ;  durch  Sellhedis  Versuche 
ist  sogar  eine  hemmende  Wirkung  der  Keimdrüse  auf  die  homologen  Geschlechts- 
charattere  wahrscheinlich  gemacht. 

Halbax  sagt,  daß  die  Anlage  der  Genitalien  im  Sinne  von  Lex-' 
HOSSEK'i  schon  primär  im  Keime  gegeben  sei  und  kommt  folgerichtig 
zu  dem  Schluß,  daß  es  männliche,  weibliche  und  hermaphroditische 
Eier  geben  müsse. 

Suchen  wir  aus  dem  vorliegenden  Material  den  Tatbestand  zu 
registrieren. 

1.  Die  Persistenz  des  MüiXEEschen  Cranges  erinuert  in  den  am  weni^ten  ent- 
wickelten Fällen  durchaus  an  normale  Verhältnisse.  Bei  der  Pseudothelie  (p.  322) 
ist  nur  der  oberste  iHydatidei  und  der  kaudale  Abschnitt  der  MÜLLERschen  Gäage 
erhalten,  letzterer  stärker  ausgebildet.  Die  Kombination  mit  Hypospadie  hat  an  und 
für  sich  nichts  damit  zu  tun,  dasselbe  Verhältnis  finden  wir  auch  bei  normalem 
äußeren  Genitale.  Und  ebenso  konmit  auch  der  Krypiorchismus  ohne  weitere  Miß- 
bildungen in  derselben  Ausbildung,  mit  denselben  histologischen  Qualitäten  vor 
(Eeichtum  an  Zwischenzellen,  .Hypoplasie"  oder  .Atrophie-).  Das  Wesentliche  ist 
der  MfxLEEsche  Gang.  Nun  sehen  wir  aber  fast  bei  jedem  Mann  die  Hydatide 
und  den  sinus  prostaticus  als  typische  Ueberreste  des  Mür.r.F.Rschen  Ganges.  Eine 
lokal  wirkende  Ursache  würde  genügen,  um  diesen  Exzeß  zu  erklären,  wenn  sie  nur 
unter  Umständen  mit  der  Entstehung  der  Hypospadie  und  des  Kryptorchismus  in 
Einklang  zu  bringen  ist. 

Diee  lokale  Ursache  könnte  uns  auch  erklären,  warum  normalerweise  vom 
MüLLEEschen  Gang  stets  der  mittlere  Anteil  schwindet  ^i.  Auffälligerweise  bleibt 
vom  WoJLFFschen  Gang  gerade  dieser  mittlere,  in  der  Cervix  h^ende  Abschnitt  am 
häufigsten  erhalten  (s.  p.  318'.  Sollte  das  nttr  mit  der  Einbettung  desselben  in  die 
Wand  dfö  MüiXEEschen  Gange  zu  erklären  sein?    Das  ist  nicht  wahrscheinlich®). 


Ii  EfEEBST,  Formative  Eeize  in  der  tierischen  Ontosenese.  Leipzig  1901. 
2i  Haubas-.  Arch.  L  Gvnäk..  Bd.  LXX.  1903.  p.  204. 

3)  Hegar,  in  Hegars  Beitr.  z.  Geburtsh.  ti.  Gynäk..  Bd.  VIT,  1903,  p.  201. 
i)  Lexhossek,  Das  Problem  der  geschlechtsbestimmenden  Ursachen,  Jena  1903. 
Ol  Eventuell  auch  den  Schwund  der  Scheidewand  bei  der  Ausbildimg  der  GJe- 
bännutter. 

6)  Soweit  ich  die  Literatur  übersehe,  hat  nur  Gassee  (Sitztmgsber.  d.  Marbg. 
naturf.  Gföellsch.,  18S2.  30.  Aug..  Jahresber.  f.  1SS2,  Bd.  I,  p.  I'j2i  einmal  bei  einem 
Neugeborenen  in  der  Nähe  des  Vas  deferens  einen  kleinen  Kanal  als  Ueberrest  des 
mittleren  Teiles  des  MfxLEEschen  Ganges  gedeutet 
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2.  In  der  Ausbildung  der  inneren  Geschlechtsgänge  bei  weiter  fortgeschrittenen 
Fällen  muß  neben  der  weitgehenden  Ungleichheit  der  einzelnen  Fälle  —  fast  jeder 
hat  seine  Besonderheiten,  was  mit  der  Annahme  eines  hermaphroditischen  Eies  nur 
gezwungen  zu  erklären  ist  —  am  meisten  die  häufige  teilweise  rudimentäre  Ent- 
wicklung sowohl  des  MÜLLERschen  als  des  WoLFFschen  Ganges  autfallen.  Diese 
teilweise  rudimentäre  Entwicklung  ist  nun  nicht  willkürlich ;  es  bestehen  im  Verlauf 
der  beiden  Gänge  typische  alternierende  Wechselbeziehungen,  die  seg- 
mental, metamer  angeordnet  sind.  Ist  auf  einer  Strecke  der  WoLFFsche  Gang 
gut  ausgebildet,  so  ist  der  MÜLLERsche  Gang  rudimentär  und  umgekehrt.  Die  bei- 
folgenden schematischen  Skizzen,  die  wahllos  nach  einigen  Fällen  gezeichnet  wurden, 
zeigen  diese  metamere  Anordnung  genügend  deutlich ;  besonders  typisch  ist  der  Fall 
■ÜNGER  (Fig.  180g;  s.  p.  621). 


d  e  f  g 


Fig.  180.  Schematische  Darstellung  der  metameren  Wachstumsstörungen  bei 
sog.  Pseudohermaphroditismus.  H  Hode.  S  Samenstrang.  G  Gebärmutter.  Sch 
Scheide. 

Dieses  wechselseitige,  metamer  zum  Ausdruck  kommende  Verhältnis  können 
wir  nicht  gut  auf  einen  protektiven  Einfluß  der  Keimdrüse  beziehen ;  wir  können 
die  Ursache  aber  auch  nicht  in  der  primär  weiblichen  Anlage  nach  Benda  und 
ebensowenig  in  einem  primär  hermaphroditischen  Ei  suchen,  sondern  sind  eben  ge- 
zwungen, lokal  und  zwar  metamer  einsetzende  Kräfte  zu  supponieren. 

3.  Die  seit  Klebs  allgemeiner  angewendete  histologische  Untersuchung  der 
Keimdrüsen  hat  neue  Schwierigkeiten,  sowohl  für  die  KJassifizierung  der  Fälle  als 
für  die  Deutung  der  Genese  geschaffen.  Wenn  wir  von  den  Fällen  absehen,  in 
welchen  die  Keimdrüsen  durch  Neoplasmen  bis  zur  Unkenntlichkeit  verändert  waren 
[z.  B.  Lesser^),  Fehling^)  Kystom,  AuDArN")  Dermoide,  Hall^)  Carcinom, 
Keug"^)  Sarkom,  Virchow-Litten  ")  rechts  Teratom,  links  keine  Spur  von  ovu- 


1)  Lesser,  Deutsche  Zeitschr.  f.  prakt.  Medizin,  1878,  No.  10. 

2)  Fehling,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XL,  p.  561. 

3)  Atjdain,  Ann.  de  Gyn^c.  et  d'Obstetr.,  1898,  p.  362. 

4)  Hall,  Amer.  gyn.  and  obst.  Journ.,  Vol.  XIII,  1898,  p.  181. 

5)  Krug,  Brit.  gyn.  Journ.,  Vol.  VII,  1891,  JVo.  26. 

6)  Litten,  Viech.  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  LXXV,  1879. 
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lierendem  Gewebe,  Abel')  Sarkom,  Gkuner^)  Teratom,  Kräbbel"),  Beck-")  Tera 
tome,  ÜNTERBERGER  Sarkom,  Zaborski'')  Sarkom  usw.]  bleibt  bei  allen  Formen 
von  Pseudohermaphroditismus  ^)  eine  ganze  Eeihe  von  Fällen,  in  welchen  die  Befunde 
an  der  Keimdrüse  durchaus  unzulängliche,  unbefriedigende  waren. 

Schon  GuNCKEL^)  hat  diese  Tatsache  als  „alte  Erfahrung"  hingestellt;  erfand 
ebenso  wie  z.  B.  Howitz^j,  Swinarski'")  keine  Follikel  oder  Corpora  fibrosa,  nur 
ein  dem  ovarialen  ähnliches  Stroma  mit  stark  gewundenen  hyalinen  Gefäßen ;  auch 
die  Fälle  von  Virchow,  Litten,  Will")  sind  hier  zu  nennen.  Besonders  interessant 
ist  Hengges ''■^)  Fall:  rechts  ein  atrophischer  Hode,  links  eine  uncharakteristische 
Keimdrüse  mit  einem  ovari umähnlichen  Stroma;  V.  Kupffer  und  Eückert  konnten 
sich  nicht  entschließen,  darnach  ein  Ovarium  zu  diagnostizieren.  Engelhardt''') 
und  Fibiger  '*J  haben  an  Ovarien  ganz  ähnliches  gesehen,  nur  in  einem  Fall  (von  3) 
fand  letzterer  reichlich  Follikel. 

Dieser  Bau  der  Keimdrüsen  wurde  bald  als  Atrophie,  bald  als  Hypoplasie  ge- 
deutet. Speziell  beim  Hoden  hat  man  ihn  als  Begleit-  oder  als  Folgeerscheinung  des 
Kryptorchismus  angesehen,  da  die  Befunde  bei  einfachen  Leistenhoden  ganz  ähnlich 
sind  (s.  später).  Schon  Virchow  '"),  später  besonders  H alban  '"),  Pick  '')  u.  a.  sprechen 
sich  in  diesem  Sinne  für  eine  primäre,  in  der  Anlage  bestehende  Mißbildung  der 
Geschlechtsdrüsen  aus,  während  Siegenbeek  van  Heukelom"^),  Simon''')  u.  a.  ein 
Verhältnis  der  Unterordnung  auf  mechanischer  Grundlage  bevorzugen:  die  abnorme 
Gestaltung  der  MÜLLERschen  Fäden  bedingt  mangelhaften  Descensus  und  die  Folge 
desselben  ist  die  mangelhafte  Entwicklung  der  Drüse-"). 

Tarüffi,  der  noch  einige  ähnliche  Fälle  anführt,  spricht  von  einem  neutralen 
oder  atrophischen  Hermaphroditismus,  Orth")  von  einem  Hermaphroditismus 
anceps. 

Den  höchsten  Grad  kann  man  in  den  Fällen  von  Polaillon  ^^)  und  Sorel  et 
Cherot'-^)  finden;  ersterer  fand  bei  einem  Individuum,  das  äußerlich  Mann  war, 
überhaupt  keine  inneren  Geschlechtsteile,  letztere  Autoren  bei  einem  Hypospadiäus 
mit  hypertrophischem  Uterus  keine  Geschlechtsdrüsen  ^').  Doch  ist  es  logisch  richtiger, 


1)  Abel,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXXVI,  1891. 

2)  Grüner,  Giorn.  della  Reg.  Accad.  di  Med.  di  Torino,  1897,  p.  229  u.  257. 

3)  Krabbel,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XIV,  p.  597  u.  Bd.  XV, 
p.  227. 

4)  Beck,  rf.  Centralbl.  f.  Gynäk.,  1897,  p.  1306. 

5)  Unterberger,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  1901,  April,  p.  436. 

6)  Zaborski,  zit.  nach  Neugebauer,  1903. 

7)  Aber  nicht  nur  bei  diesen,  auch  bei  anderen  Genitalmißbildungen. 

8)  Gunckel,  Fall  von  Pseudohermaphroditismus  fem.  Inaug.-Dissert.  Marburg,^ 
1887,  p.  25. 

9)  Howitz,  zit.  nach  Pick,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXVI,  1905,  p.  240. 

10)  SwiNARSKi,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  Geschwulstbildungen  der  Genitalien 
bei  Pseudohermaphroditismus.    In.-Diss.  Breslau,  1900. 

11)  Will,  P'all  von  Hermaphroditismus  masc.  In.-Diss.  Greifs wald,  1896. 

12)  Hengge,  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk.,  Bd.  XV. 

13)  Engelhardt,  Fall  von  Ps.-H.  fem.  ext.  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäk., 
Bd.  XIII,  1901. 

14)  Fibiger,  Virch.  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  CLXXXI,  1905,  p.  25. 

15)  Virchow,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1872,  p.  585. 

16)  Halban,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXX,  1903. 

17)  Pick,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXVI,  1905,  p.  245. 

18)  Siegenbeek  van  Heükelom,  Ziegl.  Beitr.  z.  pathol.  Anat.,  Bd.  XXIII, 
1898. 

19)  Simon,  Virch.  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  CLXXII,  1903. 

20)  Untersuchungen  von  Ovarien  bei  mangelhaftem  Descensus  und  Infantilis- 
mus sind  noch  wenig  gemacht.  Birnbaum  (Berl.  klin.  Wochenschr.,  1905,  p.  632) 
fand  bei  den  in  Hernien  verlagerten  Ovarien  einen  dem  fötalen  Ovarium  ähnlichen 
Bau.  Hier  sei  auch  darauf  hingewiesen,  daß  bei  rudimentärem  Nebenhorn  das 
Ovarium  der  rudimentären  Seite  meist  größer  ist  als  das  andere. 

21)  Orth,  Lehrbuch  der  spez.  path.  Anat.,  Bd.  II,  1891. 

22)  Polaillon,  Gaz.  med.  de  Paris,  S^r.  7,  T.  IV,  1887,  p.  289;  Ann.  de  Gyn., 
T.  XX  VII,  1888,  p.  449. 

23)  Sorel  et  Cherot,  Arch.  prov.  de  Chir.,  T.  VII,  1898,  p.  367. 

24)  Dasselbe  fand  Pedaschenko  beim  Frosch,  zit.  nach  Ognew,  Anat.  Anz., 
Bd.  XXIX,  1906,  p.  197. 
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diese  letzteren  Fälle  hier  ganz  auszuschalten,  weil  der  Begriff  des  Hermaphroditis- 
mus und  Pseudohermaphroditismus  eben  das  Vorhandensein  von  Geschlechtsdrüsen 
voraussetzt. 

4.  Als  Beleg  für  die  Ansicht,  daß  das  monosexuale  Prinzip  der  Eianlage  primär 
gestört  und  der  Pseudohermaphroditismus  als  Teilerscheinung  einer  allgemeinen 
Körpermißbildung  aufzufassen  ist,  wird  auch  noch  die  häufige  Kombination  mit 
anderen  Mißbildungen  betont.  Ich  habe  in  der  Kasuistik  verschiedene  derartige 
Fälle  notiert  und  weise  hier  nochmals  speziell  auf  die  prinzipielle  Bedeutung  der 
abnormen  Kommunikationen  der  Gangsysteme  (Mündung  des  Vas  deferens  in  die 
Scheide,  des  Ureters  in  die  Scheide,  der  Scheide  in  die  Blase  etc.)  hin.  An  a.  0. 
habe  ich  auseinandergesetzt,  daß  diesen  Mißbildungen  sehr  wohl  rem  lokale  Ursachen 
supponiert  werden  können.  Dasselbe  gilt  von  den  Exzeßbildungen  der  Scheide  bezw. 
des  Uterus  (Arnold,  Krull,  Ihl  etc.),  die  meist  mit  anderen,  metamer  angeord- 
neten Exzeßbildungen  (Bla^e,  Ureter,  Darm)  kombiniert  sind  (siehe  auch  den  Fall 
Dienst M.  Auch  für  die  Bauchblasenspalte  [Mayer Hoden,  Uterus,  Versen^) 
Eventration,  Ps.-H.  fem.  ext.,  Schöttoch^)  Blasenspalte,  beide  Scheiden  münden 
nahe  den  Ureteren  in  die  Blase,  das  linke  Vas  def.  in  den  Ureter,  Hoden]  können 
wir  lokale  Ursachen  geltend  machen.  Ich  kann  also  diese  Begründung  nicht  an- 
erkennen. 

5.  Auch  die  auf  den  ganzen  Körper  sich  erstreckenden  sekundären  Geschlechts- 
merkmale smd  herangezogen  worden.  Halban  hat  bewiesen,  daß  der  Keimdrüse 
nur  ein  protektiver  Einfluß  auf  die  Ausbildung  derselben  zugeschrieben  werden  kann^), 
die  Potenz  zur  Ausbildung,  die  Anlage  ist  schon  im  Ei  vorhanden  (in  weiterer  Aus- 
führung der  Anschauungen  V.  Lenhosseks).  Aber  selbst  wenn  diese  Ansicht  auch 
für  den  Menschen  richtig  ist,  muß  sie  noch  kein  zwingender  Grund  sein,  auch  für 
die  Persistenz  des  MuLLERschen  Ganges  beim  Mann  geheimnisvolle,  im  Ei  steckende 
Kräfte  verantwortlich  zu  machen.  Der  beste  Beweis  für  die  gegenseitige  Unabhängig- 
keit sind  die  Fälle  von  Kryptorchismus,  welche  bei  denselben  Qualitäten  der  Keim- 
drüse im  übrigen  ein  ganz  normal  gebildetes  Genitale  haben. 

Die  mangelhafte  Ausbildung  der  Keimdrüse  können  wir  ebenso  auf  lokal  (sagen 
wir  sogar  metamer,  mit  der  Einschränkung:  auf  beiden  Seiten  ungleich)  wirkende 
Hemmung  zurückführen  wie  bei  anderen  Organen  bezw.  Mißbildungen.  Besonders 
die  häufige  Kombination  mit  anderen  Mißbildungen  spricht  dafür. 

Wir  kommen  also  zu  dem  Schlüsse,  daß  wir  den  Ps.-H.  als  eine 
auf  lokale  Ursachen  zurückzuführende  Mißbildung  des  Genitales  an- 
sehen können  und  die  bequeme  Hypothese  des  hermaphroditischen 
Eies  nicht  benötigen.  Ich  glaube,  daß  bei  dieser  Auffassung  ein 
Fortschritt  in  der  Erkenntnis  der  formalen  Genese  und  schließlich 
auch  der  kausalen  Momente  eher  möglich  bleibt,  und  halte  sie  auch 
aus  diesem  Grunde  für  die  heuristisch  zweckmäßigere. 

Das  Wesentliche  ist  die  Persistenz  und  die  exzessive  Ausbildung 
des  MÜLLERSchen  Ganges  und  die  Hemmung  in  der  Entwicklung  und 
Verlagerung  der  Keimdrüse.  In  zweiter  Linie  steht  die  variable, 
mitunter  mit  dem  MÜLLERschen  Gang  metamer  alternierende  Aus- 
bildung des  WoLFFSchen  Ganges. 

Alle  drei  Momente  sind  einer  Deutung  zugänglich,  wenn  wir  auf 
die  zeitliche  Inkongruenz  in  der  Entwicklung  des  WoLFFschen 
und  MÜLLERSchen  Ganges  Rücksicht  nehmen. 

Bei  menschlichen  Embryonen  von  4,2  mm  erreicht  der  von  oben  herab- 
wachsende primäre  Harnleiter  (WoLFFscher  Gang)  bereits  die  Kloake,  bei  5—8  mm 


1)  Dienst,  Virch.  Arch.  f.  path.  Anat.,  1898,  p.  81.  Der  Enddarm  mündet 
in  die  Harnröhre.  Dilatation  und  Hypertrophie  der  Blasen,  Ureteren,  Hydro- 
nephrose,  beiderseitige  Cystennieren,  Uterus  masculinus. 

2)  Mayer,  Icones  sei.,  Bonn  1831. 

3)  Versen,  Fall  von  Hermaphroditismus  transvers.  muliebris.  Inaug.-Dissert. 
Berlin,  1868. 

4)  SCHÖTTOCH,  Transact.  of  the  Path.  Soc.  of  London,  Vol.  XL  VI,  1895,  p.  248. 

5)  FoGES,  Festschrift  für  R.  Chrobak,  1903,  geht  sogar  so  weit,  auch  die 
primären  Sexualcharaktere  (äußeres  Genitale)  von  der  Quantität  des  vorhandenen 
Drüsengewebes  abhängig  zu  erklären. 
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sproßt  die  Ureterknospe  aus  seiner  Wand;  der  MÜLLERsche  Gang  wird  erst  bei' 
8  mm  langen  Embryonen  hoch  oben  angelegt  und  erreicht  den  Sinus  urogenitalis 
erst  bei  20—25  mm  Sch.-St.-L.  (Bonnet,  Lehrbuch  der  Entwicklungsgeschichte). 

Frühzeitig  (wohl  vor  8  mm  Sch.-St.-L.)  die  untere  Rumpfhälfte 
im  ganzen  (oder  in  verschiedenen  Metamerengruppen  verschieden 
intensiv)  treffende  Momente  können  die  weitere  Ausgestaltung  des 
"WoLFFschen  Ganges  sowohl  wie  der  Keimdrüse  bezw.  Geschlechts- 
leiste hemmen ;  mit  dem  Wegfall  dieser  Momente  (als  welche  wir  uns 
z.  B.  mechanische  ganz  gut  vorstellen  können)  kann  die  weitere  Ent- 
wicklung an  weniger  geschädigten  Stellen  im  Sinne  physiologischen 
Wachstums  erfolgen;  es  können  aber  auch  die  später  an  diese  ge- 
schädigten Stellen  herankommenden  Gebilde  (MÜLLERscher  Gang)  so 
günstige  lokale  Verhältnisse  finden,  daß  sie  sich  zu  entwickeln  ver- 
mögen. • —  Andererseits  könnte  man  sich  vorstellen,  daß  dieselben 
kausalen  Momente  in  einer  etwas  späteren  embryonalen  Periode  sich 
geradezu  in  einen  Wachstumsreiz  umgestalten. 

Mit  dieser  Störung  können  gleichzeitig  komplizierte  lokale 
Störungen  der  Wachstumsrichtung  und  der  Wachstumsintensität  des 
Mesoderms  einhergehen.  Die  würden  es  z.  B.  erklären,  daß  das 
unterste  Ende  des  WoLFFschen  Ganges  nicht  in  die  Wand  der  Harn- 
blase einbezogen,  seine  Verbindung  mit  dem  Ureter  nicht  aufgehoben 
wird,  oder  daß  das  unterste  Ende  des  MüLLERschen  Ganges  nicht 
mit  dem  Sinus  urogenitalis,  sondern  mit  dem  WoLFFSchen  Gang, 
dem  Ureter,  oder  direkt  mit  der  Kloakenmembran  in  Verbindung  tritt. 

Erstreckt  sich  die  W^irkung  der  supponierten  Momente  nicht  auf 
die  Umgebung  der  Kloakenmembran,  so  wird  das  äußere  Genitale 
sich  in  normaler  Weise  ausbilden.  Tut  sie  es,  so  werden  auch  dort 
Hemmung  der  Wachstumsintensität  und  Aenderung  der  Wachstums- 
richtung der  Gewebe  konkurrieren.  Erstere  bedingt  es,  daß  die 
Gebilde  ihr  Volumen  nicht  erreichen,  letztere  hat  den  mangelhaften 
Verschluß  des  männlichen  Genitales,  die  Hypospadie  mit  ihren  Variantea 
zur  Folge,  beide  zusammen  die  äußerliche  Weib-Aehnlichkeit  des  In- 
dividuums. 

Exzessives  Wachstum  an  dieser  Stelle  würde  zum  dauernden, 
Verschluß  der  Kloakenmembran,  zum  Defekt  der  Vulva  führen. 
Bleibt  die  prospektive  Potenz  der  einzelnen  Gebilde  trotz  des  Reizes 
noch  erhalten,  dann  kann  z.  B.  beim  weiblichen  Geschlecht  aus  dem 
exzessiven  Wachstum  eine  Hypertrophie  der  Klitoris,  schließlich  eine 
Mann-Aehnlichkeit  des  äußeren  Genitales  resultieren. 

Mit  dieser  Auffassung  gewinnen  wir  Anklänge  an  bereits  be- 
sprochene Genitalmißbildungen,  vor  allem  an  die  Kloakenbildungen ; 
es  verliert  der  Pseudohermaphroditismus  seine  bisherige  Eigenartig- 
keit und  Sonderstellung  wenigstens  teilweise.  Es  ist  damit  aber  auch 
der  Variabilität  der  Erscheinungen  in  weitestem  Maße  Rechnung  ge- 
tragen. 

Der  echte  Hermaphroditismus. 

Bei  einer  großen  Reihe  von  Wirbellosen  ist  es  physiologisch,  daß  dasselbe 
Individuum  männliche  und  weibliche  Keimzellen  liefert.  Auch  unter  den  Wirbel- 
tieren wird  die  Fähigkeit  einzelnen  Fischen  (Beebarsch)  zugeschrieben.  Aber  auch, 
bei  diesen  Tieren  ist  meist  die  Kopulation  zweier  Individuen  zur  Befruchtung  nötig. 
Ob  für  alle  Tiere  der  hermaphroditische  Zustand  der  primäre  ist  (Waldeyer, 
Gegenbaur),  ist  zum  mindesten  fraglich,  sogar  unwahrscheinlich.  Es  ist  daher  auch 
mit  phylogenetischen  Vergleichen  nichts  anzufangen. 
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Ein  Blick  in  die  Literatur  zeigt  uns,  daß  der  Hermaphroditismus  bei  niederen 
Wirbeltieren  kaum  häufiger  vorkommt  als  bei  den  Säugetieren,  und  daß  er  auch 
dort  als  entschiedeo  pathologische  Form  angesehen  wird.  Am  bekanntesten  ist  der 
Hoden -Eierstock  der  Kröte  (Bufo).  Unter  den  Urodelen  hat  la  Valette  St.  George^) 
beim  Triton  den  ersten  Fall  beschrieben  (Hoden  medial  vom  Eierstock),  vom  Frosch 
stellt  Ognew  O  10  Fälle  zusammen,  die  verschiedene  Varianten  repräsentieren  (nicht 
alle  mikroskopisch  untersucht);  Beobachtungen  bei  Fischen  sind  von  Apelle  Dei 
(Hering,  H.  lateralis),  Debieree  (Weißfisch),  bei  Vögeln  von  Jacobi,  Laulanle') 
und  Weber  ^)  beschrieben. 

Die  Beobachtungen  bei  Säugetieren  haben  Garth^)  und  Becker  ")  zusammen- 
gestellt. Es  sind  2  beim  Schaf,  3  bei  der  Ziege,  4  beim  Schwein,  1  beim  Esel, 
8  beim  Rind,  2  beim  Reh.  Allein  nur  8  sind  mikroskopisch  untersucht;  die  beiden 
untersuchten  Fälle  von  H.  verus  bilateralis  (beiderseits  Hoden  und  Ovarium  ge- 
trennt) lassen  sich  als  Pseudohermaphroditismus  deuten.  Es  ist  demnach  auch  bei 
den  Säugetieren  ein  Hermaphroditismus  verus  bilateralis  im 
Sinne  des  KLEBSschen  Schemas  (beiderseits  getrennte  männliche  und  weib- 
liche Keimdrüsen)  noch  nicht  sichergestellt.  Ebensowenig  sicher- 
gestellt ist  der  H.  unilateralia  (auf  einer  Seite  Hoden  und  Eierstock  ge- 
trennt) ;  von  den  3  zitierten  Fällen  ist  keiner  mikroskopisch  untersucht.  —  Als 
Belege  für  das  Vorkommen  des  H.  v.  lateralis  (auf  einer  Seite  Hoden,  auf  der 
anderen  Ovarium)  werden  nur  3  mikroskopisch  gesicherte  Fälle  angeführt  (Reuter 
und  Boas). 

Hingegen  scheint  das  Vorkommen  von  Zwitter drüsen  (Ovotestis)  durch 
die  Beobachtungen  von  Pütz''),  Kölliker-Reuter '),  Garth"),  Kopsch  und 
SzYMONOWicz Becker  "),  Finkenbrink  '-)  (Fall  2)  sichergestellt  zu  sein. 
ToDRNEDX^")  will  sogar  bei  weiblichen  Maulwürfen  eine  physiologische  Zwitter- 
drüse nachgewiesen  haben,  indem  er  neben  dem  funktionierenden  Ovarium  einen 
2— 4mal  so  großen  Hoden  (mit  vermehrten  Zwischenzellen  und  rudimentären  Samen- 
kanälchen)  findet. 

Kopsch  und  Szymonowicz  weisen  darauf  hin,  daß  der  Eierstocksanteil  stets 
kleiner  ist  als  der  Hodenanteil,  und  daß  er  regelmäßig  tubenwärts  sitzt  ^*).  Diese 
Tatsache  ist  ebenso  bedeutungsvoll  wie  der  Umstand,  daß  ovarialer  und  testikulärer 
Anteil  stets  räumlich  getrennt  sind  '^).  Sie  führt  nämlich  zu  der  Annahme,  daß  es 
bestimmte,  räumlich  begrenzte  Bezirke  des  Keimepithels  sind,  welche  jeweils  Hoden 
und  Eierstock  bilden  ^'^). 

Die  inneren  und  äußeren  Geschlechtsorgane  zeigen  in  ihrem  Bau 
ganz  ähnliche  Variationen  wie  die  Fälle  von  Pseudohermaphroditismus").  Dasselbe 
gilt  auch  von  den  beim  Menschen  als  H.  verus  beschriebenen  Fällen;  nach  der 
Kritik  der  Keimdrüse  richtet  sich  die  Zuteilung  zum  Hermaphroditismus  oder  zum 
Pseudohermaphroditismus.  Für  die  Genese  können  wir  also  auch  hier  lokal 
wirkende  Momente  in  demselben  Sinne  heranziehen,  wie  wir  es  beim  Ps.-H.  versucht 
Jiaben. 


1)  LA  Valette  St.  George,  Arch.  f.  mikrosk.  Anat.,  Bd.  XLV,  1895,  p.  1. 

2)  Ognew,  Anat.  Anz.,  Bd.  XXVI,  1906,  p.  194. 

3)  Alle  vier  zit.  nach  Taruffi,  1.  c.  p.  26. 
4j  Weber,  Zoolog.  Anz.,  Bd.  XIII,  p.  344. 

5)  Garth,  2  Fälle  von  H.  verus  bei  Schweinen,  Inaug.-Diss.  Gießen,  1894. 

6)  Becker,  Ueber  Zwitterbildung  beim  Schwein,  Inaug.-Diss.  Würzburg,  1896. 

7)  PÜTZ,  Deutsche  Zeitschr.  f.  Tiermedizin,  Bd.  XV,  1889. 

8)  Reuter,  Beitrag  z.  Lehre  v.  Hermaphroditismus,  Inaug.-Diss.  Würzburg,  1885. 

9)  Garth,  2  Fälle  von  H.  verus  bei  Schweinen,  Inaug.-Diss.  phil.  Gießen,  1894. 

10)  Becker,  Ueber  Zwitterbildung  beim  Schwein,  Ifiaug.-Diss.  Würzburg,  1896. 

11)  Kopsch  und  Szymonowicz,  Anat.  Anz.,  1896,  p.  129. 

12)  Finkenbrink,  Unechte  Hermaphroditen,  Inaug.-Diss.  Münster,  1897. 

13)  TouRNEUX,  Compt.  rend.  de  l'Assoc.  des  Anatomistes,  1904,  VI.  Sess.,  p.  49. 

14)  Das  scheint  auch  beim  Frosch  so  zu  sein  (Ognew  1.  c). 

15)  Kopsch  und  Szymonowicz  bestreiten  deshalb  die  Berechtigung,  den  Namen 
„Zwitterdrüse"  hier  zu  gebrauchen.  Bei  der  echten  Zwitterdrüse  (z.  B.  Helix  po- 
matia)  liegen  Eier  und  Samenkanälchen  gemischt  nebeneinander. 

16)  Vgl.  dagegen  unter  anderen  Benda,  in  Lubarsch-Ostertags  Ergebnissen, 
Bd.  II,  1895,  p.  634. 

17)  Ich  verweise  hier  besonders  darauf,  daß  nach  Ognew  (1.  c.)  in  seinem  Fall 
beim  Frosch  der  rechte  MÜLLERsche  Gang  zusammen  mit  dem  WoLFFschen  Gang 
in  die  Vesicula  seminalis  mündete  (nur  links  Ovotestis). 


336 


Kapitel  III. 


Das  Vorkommen  eines  echten  Hermaphroditismus  ist 
beim  Menschen  schon  oft  behauptet  und  immer  wieder  bestritten 
worden.  Es  ist  hier  nicht  der  Platz,  alle  Fälle  neuerdings  zu 
kritisieren^).  Den  eingehenden  Kritiken  von  Siegenbeek  van 
Heukelom'^)  und  W.Nagel 3)  hat  kein  Fall  standgehalten;  doch  sei 
bemerkt,  daß  sie  in  der  Deutung  des  Falles  von  Blacker  und 
Law^rence  zu  entgegengesetzten  Resultaten  gekommen  sind,  indem 
der  eine  einen  weiblichen,  der  andere  einen  männlichen  Scheinzwitter 
annimmt.  Nach  Beschreibung  und  Abbildungen  allein  ist  ein  sicheres 
Urteil  nicht  möglich  [Meixner^)].  Der  seither  von  Kellner*')  mit- 
geteilte Fall  von  H.  v.  lat.  ist  bereits  von  Neugebauer  ')  mit  Recht 
bestritten  worden.  In  allen  Fällen  ist  entweder  der  Zustand  der 
Präparate  zu  schlecht,  die  Beschreibung  ungenügend,  oder  es  sind 
die  Keimdrüsen  so  mangelhaft  entwickelt,  daß  eine  Diagnose  nicht 
möglich  war.  Mitunter  sind  anscheinend  auch  akzessorische  Neben- 
nieren für  Hoden  erklärt  worden  (Meixner). 

Es  ist  also  gerade  so,  wie  bei  den  Säugetieren,  auch  für  den 
Menschen  das  Vorkommen  des  Hermaphroditismus  verus  in  dem 
Sinne,  daß  ein  Individuum  getrennte  Hoden  und  Eierstöcke  besitzt^ 
nicht  erwiesen. 

Dagegen  ist,  auch  so  wie  bei  den  Säugetieren,  das  Vorkommen 
einer  Zwitterdrüse  (einseitig)  durch  zwei  Fälle  wohl  einwandfrei 
dargetan. 

Sälen  ^) :  weibliches  äußeres  Genitale ,  Scheide  als  feiner  Gang  8  cm  weit 
sondierbar.  Mannskopfgroßes  Myom  des  Uterus.  Linlis  kleines  Ovarium  mit 
Follikeln.  Rechts  eine  Zwitterdrüse:  Ovarialteil  grobhöckerig,  gelb,  mit  Follikeln  ; 
Hodenteil  weiß,  weicher,  glatt,  mikroskopisch  ähnlich  einem  ektopischen  Hoden. 

Gaere  -  Simon  ") :  äußerlich  Hypospadie.  Scheide  vielleicht  in  die  Urethra 
mündend.  Uterus  nicht  klargestellt.  Im  rechten  Leistenbruch  die  Tube,  die  sich 
nach  innen  im  Lig.  latum  verlor  und  die  Zwitterdrüse;  über  die  Verbindung  der- 
selben mit  dem  Vas  def.  fehlen  Angaben. 

Die  Zwitterdrüse  ist  im  Falle  Simon  ganz  analog  gebaut  wie  bei 
Sälen,  Der  Ovarialteil  liegt  gegen  den  freien  Rand  des  Lig.  in- 
fundibulo-pelvicum  und  ist  kleiner  als  der  Hodenteil,  die  histologische 
Ausbildung  ist  besser  als  in  letzterem ;  lauter  Analogien  zu  den  bei 
den  Tieren  beschriebenen  Zwitterdrüsen. 

Es  sind  demnach  im  ganzen  1  2  Beobachtungen,  welche  das 
Vorkommen  von  Zwitterdrüsen  bei  Säugetieren  wohl  einwandfrei  fest- 
stellen. Wir  müssen  dieselben  vorläufig  noch  auf  eine  bisexuelle  An- 
lage der  Keimdrüsen  zurückführen,  und  somit  die  Möglichkeit  der 
Existenz  hermaphroditischer  Eier  für  diese  Fälle  zugeben,  obwohl  die 
eigenartige,  immer  gleichmäßig  wiederkehrende  Trennung  und  gegen- 
seitige Lagerung  der  beiden  Teile  des  Ovotestis,  sowie  die  wiederholt 


1)  Vgl.  die  Zusammenstellung  bei  Zimmermann,  Beitrag  zur  Lehre  des 
menschlichen  Hermaphroditismus,  Inaug.-Diss.  München,  1901. 

2)  Siegenbeek  van  Heükelom,  Zieglers  Beitr.  zur  path.  Anat.,  Bd.  XXIII, 

1898. 

3)  Nagel,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LVIH,  Heft  1. 

4)  Blacker  und  Lawrence,  Trausact.  of  the  Obstetr.  Soc.  of  London,, 
Vol.  XXXVIII,  1896. 

5)  Siehe  Meixner,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  XXVI,  1905,  p.  339. 

6)  Kellner,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1902,  No.  1. 

7)  Neugebauer,  Frommels  Jahresber.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  1902,  p.  231,  No.  9. 

8)  Sälen,  Verhdl.  d.  Deutsch.  Path.  Gesellsch.,  Bd.  II,  1899,  p.  241. 

9)  Simon,  Virchows  Arch.  f.  path.  Anat.,  Bd.  CLXXII,  p.  1. 
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nur  einseitig  konstatierte  Entwicklung  dagegen  spricht.  Ich  sage 
jedoch  ausdrücklich  vorläufig,  so  lange  unsere  morphologischen 
Kenntnisse  über  die  erste  Entwicklung  von  Hoden  und  Ovarien  noch 
so  unzureichend  sind. 

Nach  neueren  Anschauungen  werden  sowohl  die  Eifollikel  als  auch  das  ganze 
Hodenepithel  von  den  Sexualsträngen,  bezw.  dem  Keimepithel  abgeleitet.  Be- 
merkenswert erscheint  mir  nun,  daß  Jänoslk^)  Hoden  und  Ovarien  aus  zwei 
zeitlich  differenten,  in  das  Stroma  ein  wuchernden  ProHferationen  ableitet.  Es 
liegt  hierin  ein  Ausblick  in  die  Zukunft,  doch  muß  eine  detaillierte  Erörterung  bei 
dem  unklaren  Stand  der  Fragen  hier  unterbleiben. 

Vergleichende  Betrachtung  der  Mißbildungen  des 
weiblichen  Genitales. 

Ich  habe  eingangs  ausgeführt,  daß  die  bisherigen  genetischen 
Theorien  in  erster  Linie  darauf  hinausgehen,  aus  der  Entwicklung  der 
einzelnen  Organe  die  teratogenetische  Terminationsperiode  für 
die  spezielle  Fehlbildung  des  betreffenden  Organs  festzustellen.  Das 
Hauptgewicht  wurde  dabei  auf  die  Hemmungen  gelegt.  Diese  Methode 
hatte  unstreitig  ihre  Vorteile,  und  ihre  große  Bedeutung  lag  schon 
darin,  daß  sie  uns  in  der  Kenntnis  der  Organentwicklung  in  sehr 
energischer  Weise  gefördert  hat.  Sie  hatte  aber  auch  ihre  Nachteile; 
den  wichtigsten  sehe  ich  darin,  daß  große  Gesichtspunkte  in  der  Be- 
urteilung der  Genese  der  Mißbildungen  fast  vollständig  verschwunden 
sind.  Man  hat  es  nicht  versucht,  Komplexe  von  Fehlbildungen  an 
verschiedenen  Organen,  die  aber  gemeinschaftlich  vorkommen  und  in 
typischer  Form  immer  wiederkehren ,  zueinander  in  Relation  zu 
bringen,  miteinander  zu  vergleichen.  Ein  sehr  lehrreiches  Beispiel 
ist  hier  die  große  Gruppe  der  Kloakenbildungen.  Ich  möchte  an 
dieser  Stelle  noch  einmal  darauf  hinweisen,  daß  die  komplizierten 
Mißbildungen,  die  wir  bei  den  Kloakenformen  besprochen  haben,  mit 
den  „Kloaken"-Bildungen  beim  sogenannten  Pseudohermaphroditismus 
nahe  verwandt  sind  und  auf  eine  ähnliche  formale  Genese  hindeuten. 
Ebenso  gehören  die  Kloaken  bei  der  Bauchblasenspalte  (p.  78  ff.)  mit 
Modifikationen  in  dieselbe  große  Gruppe.  Sie  mußten  nur  aus  äußer- 
lichen Gründen  getrennt  erörtert  werden. 

Reine  Hemmungsbildungen  einzelner  Organe  ohne  gleichzeitige 
Aenderung  der  Wachstumsrichtung  und  -intensität  benachbarter  Be- 
zirke kommen  vielleicht  überhaupt  nicht  vor;  doch  reichen  unsere 
Hilfsmittel  vielfach  noch  nicht  aus,  alle  die  begleitenden  Störungen 
zu  erkennen  und  zu  würdigen. 

Den  gemeinschaftlichen,  für  die  formale  Genese  wichtigen  Ge- 
sichtspunkt, den  wir  aus  der  vergleichenden  Betrachtung  dieser  ver- 
schiedenen Fehlbildungen  gewinnen  können,  sehe  ich  darin,  daß  fast 
überall  Hemmung  und  Exzeß  nebeneinander  gehen,  und  daß  dieselben 
nicht  auf  ein  bestimmtes,  bereits  anatomisch  fertiges,  gesondertes 
Organ,  sondern  auf  einen  größeren  Raum,  z.  B.  auf  ganze  Abschnitte 
der  Cölomwand,  auf  ganze  Metamerengruppen  oder  zum  mindesten 
auf  Segmente  derselben  ausgedehnt  sind.  In  dieser  Weise  betrachtet, 
reihen  sich  die  meisten  Genitalmißbildungen  den  Mißbildungen  des 


1)  Janosik,  Sitzungsber.  d.  Kais.  Akad.  d.  Wiss.,  Bd.  XCVI,  1887,  III, 
und  Bd.  XCIX,  1890,  III. 
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Stammes  ungezwungen  ein ;  in  diesem  Sinne  (nicht  aber  im  Sinne 
einer  primären  Anlage)  sind  sie  nur  Teilerscheinungen  der  Miß- 
bildungen des  Rumpfes. 

An  den  scheraatischen  Figuren  (Fig.  181)  habe  ich  es  versucht, 
den  Effekt  metamer  wirkender  Ursachen  in  der  einfachsten  Form 
darzustellen  und  die  Alternation  von  Hemmung  und  Exzeß  zum  Aus- 
druck zu  bringen. 

Ungezwungen  läßt  sich  meiner  Ansicht  nach  daraus  auch  der 
Uebergang  zu  weitergehenden  Mißbildungen  des  Rumpfes,  zu  den 
Sirenenformen  z.  B.  finden. 

Die  genaueren  Details  der  Genese  aller  dieser  Mißbildungen  sind 
uns  noch  verborgen.    Vorläufig  müssen  wir  uns  damit  bescheiden, 

daß  wir  uns  für  manche  Deformität 
ein  mechanisches  Moment  ganz  gut 
als  Ursache  vorstellen  können;  es 
können  aber  ebensogut  chemische 
Stoffe  sein,  die  in  der  ersten  Zeit 
der  Schwangerschaft  im  Blute  krei- 
sen. Betonen  möchte  ich  jedoch, 
daß  wir  durch  nichts  gezwungen 
sind,  für  die  einzelnen  Organe  ge- 
sonderte Ursachen  anzunehmen. 
Zur  Erklärung  der  Variabilität  der 
P^ormen,  der  Kompliziertheit  vieler 
Mißbildungen  genügt  es,  wechselnde 
Lokalisation,  wechselnde  Intensität, 
und  innerhalb  enger  Grenzen  auch 
wechselnde  Zeit  und  Dauer  der 
Einwirkung  anzunehmen.  Wech- 
selnde Lokalisation :  Verteilung  auf 
verschiedene  Metamerengruppen 
oder  Segmente  von  solchen.  Wech- 
selnde Intensität:  ein  und  derselbe 
Reiz  kann  einmal  stärker,  einmal 
schwächer  wirken ;  er  kann  an  der 
Stelle  seines  intensivsten  Angriffes 
Lähmung,  Hinderung  des  Wachstums,  in  der  Peripherie,  hauptsäch- 
lich kranial  und  kaudal,  einen  Wachstumsreiz  setzen,  der  zu  lokaler 
Hypertrophie,  zu  pathologisch  gesteigertem  Wachstum  führt. 

In  dieser  Weise  betrachtet,  läßt  sich  das  Problem  einer  formalen 
Genese  großzügiger  gestalten,  als  dies  bisher  bei  isolierter  Erörterung 
eines  einzelnen  Hohlorganes  in  der  Form,  wie  es  der  Erwachsene 
besitzt,  möglich  war. 
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Fig.  181.  Schema  für  eine  lokal 
über  mehrere  Metameren  ausgedehnte, 
bei  a—a'  in  derJVIitte,  bei  6  —  ft' seitlich 
sitzende  Wachstumshemmung. 


IV.  Kapitel. 

Mißbildungen  des  Herzens  und  der  großen  Gefäße. 

Von  Prof.  Dr.  Grotthold  Herxheimer. 


Allgemeine  Gesichtspunkte. 

Wenn  wir  uns  im  folgenden  mit  den  Mißbildungen  des  Herzens 
und  der  großen  Gefäße  beschäftigen  wollen,  so  mögen  einige  allge- 
meine Bemerkungen  vorausgeschickt  werden. 

Die  Literatur  auf  diesem  Gebiete  ist  eine  unendliche,  in  die 
vielen  Tausende  gehende.  Es  existieren  eine  Reihe  zusammenfassender 
Arbeiten,  von  denen  als  die  auch  heute  noch  brauchbarsten  die  Bücher 
von  Peacock,  Taruffi,  Rokitansky,  Rauchfuss  und  Vierordt 
genannt  seien.  Sie  behandeln  außer  den  anatomischen  Verhältnissen 
besonders  auch  die  klinische  Seite  der  Herzfehler  und  sind,  da  zum 
Teil  schon  älter,  naturgemäß  von  der  Zeit  ihrer  Entstehung  abhängig. 
Auch  die  Zusammenstellungen  der  letzten  Jahre  in  den  Lubarsch- 
OsTERTAGschen  Ergebnissen  aus  der  Feder  von  Thorel  seien  hier 
erwähnt. 

Die  gesamte  auch  Einzelkasuistik  nachzuschlagen  ist  kaum  mögUch ;  doch  haoe 
ich  immerhin,  um  ein  eigenes  Urteil  aus  der  Literatur  zu  gewinnen,  alle  wichtigeren 
Arbeiten  und  auch  die  größte  Zahl  der  kasuistischen  Mitteilungen,  im  ganzen  mehrere 
Tausend  Abhandlungen,  im  Original  nachgelesen  und  nach  eigenen  Auszügen  ver- 
wandt. Es  bieten  sich  hierbei  erhebhche  Schwierigkeiten,  da  die  Literatur  der  Herz- 
mißbildungen, besonders  auch  emer  älteren  Zeit  entstammend,  überaus  zerstreut  und 
zum  großen  Teil  in  recht  seltenen  oder  selten  gewordenen  Zeitschriften  vergraben 
ist.  Auch  die  Zahl  der  einschlägigen  Dissertationen  ist  eine  sehr  große.  Am  zahl 
reichsten  sind  wohl  deutsche  und  vor  allem  auch  englische  Autoren  —  die  Trans- 
actions  of  the  Pathological  Society  sind  überaus  reich  an  kasuistischen  Beiträgen  — 
sodann  französische  und  endlich  auch  itahenische  Autoren  vertreten. 

Ich  habe  den  einzelnen  Kapiteln  mögüchst  vollständig  die  Bibliographie  ange- 
fügt, aber  nicht  alle  Arbeiten  im  Texte  erwähnt.  Abhandlungen,  deren  Inhalt  zu 
verschiedenen  Kapiteln  gehört,  sind  nur,  soweit  es  nötig  schien,  in  der  Bibliographie 
verschiedener  Kapitel  zu  wiederholten  Malen  aufgeführt.  Die  häufige  Kombination 
verschiedener  Anomalien  am  selben  Herzen  bedingt  oft  eine  ziemhch  künstUche 
Einreihung  an  diese  oder  jene  Stelle,  ohne  daß  die  Fälle  stets  an  den  andern  Stellen 
■wiederholt  werden  konnten.  Alle  diese  Dinge  ergaben  sich  aus  dem  Platzmangel 
und  daraus,  daß  eine  vollständige  Darstellung  sämthcher  mitgeteilter  Herzanomahen 
ins  Ungemessene  gehen  würde,  von  selbst.  Eine  vollständige  Kasuistik  ist  denn 
auch  keineswegs  erstrebt  worden. 

Von  Wichtigkeit  ist  es,  sich  von  Beginn  an  klar  zu  werden,  daß 
wir  zu  den  Mißbildungen  des  Herzens  einerseits  die  eigentlichen 
Vitia  primae  formationis  zu  rechnen  haben,  andererseits 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  23 
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aber  auch  die  kongenitalen  auf  fötaler  Entzündung  be- 
ruhenden Veränderungen  des  Herzens.  Eine  Unterscheidung* 
beider  genetischer  Vorgänge  ist  hier  aber  für  ganze  Gruppen  von 
Prozessen  und  besonders  für  Einzelfälle  überaus  schwer,  ja  bei  letzteren 
oft  unmöglich.  Das  Resultat  einer  Entwicklungshemmung  und  einer 
zur  Zeit  der  Geburt  abgelaufenen  Entzündung  kann  fast  ganz  das 
gleiche  sein.  Auch  die  Gesamtauffassung,  ob  mehr  der  eine,  mehr 
der  andere  Prozeß  anzunehmen  sei,  hat  in  den  Grundzügen  oft  ge- 
schwankt bezw.  gewechselt.  Folgende  kurze  historische  Ueber- 
sicht  der  Auffassung  der  kongenitalen  Herzfehler  überhaupt  sei 
daher  hier  gestattet. 

Schon  Senac  hat  1749  in  seinem  Buch  über  den  Bau  des  Herzens 
die  Mißbildungen  dieses  als  Spiele  der  „intelligence  formatrice" 
aufgefaßt,  was  unserem  Vitium  primae  formationis  etwa  entspricht. 
Meckel,  welcher  sich  1802  in  seiner  Dissertation  „De  cordis  condi- 
tionibus  abnormibus"  und  in  seiner  weiteren  Abhandlung  1805  mit 
den  Abnormitäten  des  Herzens  beschäftigt  hatte,  bespricht  sie  in 
seinem  Handbuch  genau.  Er  faßte  die  Herzanomalien  als  Hemmungs- 
bildungen auf,  als  ein  Stehenbleiben  auf  einer  früheren  regelmäßigen 
Bildung  des  Herzens,  als  welche  er  gewisse  Formen  des  Herzens  bei 
verschiedenen  Tieren  ansah  und  mit  ihnen  die  Herzanomalien  des 
Menschen  verglich.  Meckel  machte  auch  schon  embryologische  Studien 
als  Grundlage  der  Erklärung  der  Mißbildungen  und  suchte  auch  die 
Kombination  mehrerer  Herzmißbildungen,  besonders  der  Pulmonal- 
Stenose  und  der  Septumdefekte  —  wie  vor  ihm  schon  Morgagni  und 
Hunter  —  in  ihrem  Zusammenhang  zu  erklären.  Hat  Meckels 
Darstellung,  vor  allem  seine  Erklärung  der  Herzmißbildungen  als 
Tierstufen  auch  manches  Phantastische,  so  sehen  wir  hier  doch  den 
Grund  zu  einer  wissenschaftlich-entwicklungsgeschichtlichen  Grundlage 
und  vergleichend-anatomischen  Betrachtung  der  Herzmißbildungen. 
Kürschner  stellt  sich  in  seiner  Erklärung  der  Pulmonalstenose  und 
Septumdefekte  auch  auf  den  entwicklungsgeschichtlichen  Standpunkt. 
Im  Gegensatz  hierzu  gewann  dann  eine  andere  Auffassung  die  Ober- 
hand, nämlich  die  der  Herzmißbildungen  als  Folge  fötaler  Endo- 
carditiden.  So  betonte  Kreysig  die  fötale  Entzündung  als  Grund- 
lage von  Bildungsfehlern  des  Herzens.  Tiedemann,  Friedberg, 
N.  Chevers  und  Paecock  (welche  ausgedehnte  Darstellungen  der 
Herzanomalien  gaben),  vor  allem  Dorsch  —  der  unter  Dittrich 
arbeitete  —  und  ganz  besonders  H.  Meyer  bauten  das  Gebäude 
dieser  fötalen  Entzündung  als  Grundlage  der  kongenitalen  Herz- 
abnormitäten weiter  aus. 

Meist  stand  die  Erklärung  der  mit  Septumdefekt  kombinierten 
Pulmonalstenose  im  Vordergrund.  Hier  trat  denn  im  Gegensatz  zu 
Meyer  vor  allem  wieder  Heine  für  einen  primären  Bildungsfehler 
ein.  Aehnlich  Halbertsma  und  Lindes,  —  welch  letzterer  auch 
grundlegende  embryologische  Studien  am  Herzen  vornahm  —  wenn 
auch  die  Ansichten  der  Autoren  über  die  entwicklungsgeschichtliche 
Grundlage  jener  Anomalien  unter  sich  wieder  auseinander  gingen. 
Kussmaul  trat  mit  einer  kritischen  und  zwischen  den  verschiedenen 
ätiologischen  Auffassungen  mehr  vermittelnden  Abhandlung  hervor. 

In  ganz  neue  und  feste  Bahnen  wurde  die  ganze  Lehre  von  den 
Herzmißbildungen  durch  das  1875  erschienene  klassische  Werk  Roki- 
tanskys „Die  Defekte  der  Scheidewände  des  Herzens"  gelenkt.  Das 
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Buch  umfaßt  weit  mehr  als  der  Titel  zu  geben  scheint  und  bietet 
heute  noch  das  genußreichste  Studium.  Hier  stellt  Rokitansky  die 
fötale  Entzündung,  die  er  selbst  früher  betont  hatte,  zurück  und  auf 
eigenen  sowie  Lindes'  entwicklungsgeschichtlichen  Studien  fußend, 
errichtet  er  mit  sicherer  Hand  und  logischer  Deduktion  den  Bau  der 
Septumdefekte  und  Entwicklungsanomalien  der  Gefäßstämme  auf  der 
Grundlage  eines  Prozesses  mangelnder  Entwicklung.  Wenn  auch  nicht 
alle  embryologischen  Grundlagen  sich  in  der  Art,  wie  sie  Rokitansky 
darlegte,  behaupten  konnten,  so  sind  doch  durch  die  neuen  embryo- 
logischen Forschungen  nur  Modifikationen  des  RoKiTANSKYschen 
Gebäudes,  kein  Umsturz  desselben  vorgenommen  worden. 

Seitdem  faßt  man  mit  Recht  die  meisten  Herzfehler  als  Ent- 
wicklungsstörungen auf,  läßt  aber  daneben  auch  der  fötalen  Entzün- 
dung, also  der  Endocarditis,  ihr  Recht.  Im  einzelnen  ist  ja  allerdings 
bie  Entscheidung  oft  schwer.  Auf  Grund  eingehender  Literaturstudien 
möchte  ich  auch  das  Vitium  primae  formationis  an  erste 
grundlegende  Stelle  setzen.  Aber  auch  die  fötale  Endocarditis 
bewirkt  „Herzmißdildungen".  Wir  haben  diese  letzteren  kürzer  abge- 
handelt, weil  hier  die  Verhältnisse  einfacher  liegen  und  sich  mehr 
wiederholen,  zudem  die  meisten,  besonderes  älteren  Fälle,  nicht  ein- 
wandfrei erscheinen.  Immerhin  haben  wir  der  endocarditischen  Aorten- 
stenose, sowie  den  endocarditisch  entstandenen  Mißbildungen  der  beiden 
Ostia  atrioventricularia  eigene  kurze  Beschreibungen  gewidmet.  Be- 
kannt ist,  daß  die  fötale  Endocarditis  die  rechte  Herz- 
hälfte und  besonders  die  Pulmonalklappen  bevorzugt, 
während  im  extrauterinen  Leben  Mitralis  und  Aortenklappen  an  erster 
Stelle  stehen.    Rokitansky  hob  dies  schon  hervor,  bezog  aber  die 
Bevorzugung  der  rechten  Herzhälfte  auf  die  sich  hier  an  Entwick- 
lungsfehler (Lungenarterienbahnstenosen)  anschließenden  Endocardi- 
tiden.    Noch  schärfer  vertritt  Rauchfuss  diese  Ansicht;  er  meint, 
unabhängig  von  Entwicklungsfehlern  sei  die  Endocarditis  foetalis  im 
linken  Herzen  nicht  seltener  als  im  rechten.    Vierordt  betont  die 
Analogien  der  fötalen  Endocarditis  besonders  gegen  Ende  des  fötalen 
Lebens  —  nach  fertiger  Ausbildung  des  Septum  • —  mit  der  post- 
fötalen.   Buhl  vertritt  die  Anschauung,  daß  die  Endocarditis  über- 
haupt erst  in  den  späteren  Zeiten  des  Fötallebens  erscheine  und 
daß  somit  alle  aus  früherer  Zeit  stammenden  Herzfehler  Entwicklungs- 
anomalien sein  müßten.    Zu  betonen  ist  noch,  daß  eine  vorhandene 
Endocarditis   noch  lange  keine  Bildungsanomalie  ausschließt,  daß 
erstere  auch  sekundär  sein  kann,  wie  ja  bekannt  ist,  daß  sich  Ent- 
zündungen (fötale  wie  extrauterine)  gerade  im  Herzen  mit  Vorliebe 
an  mißbildete  Klappen  und  Ostien,  Defekte  etc.  anschließen.  Robinson 
hat  17  derartige  Fälle  zusammengestellt.    Kreysig  hat  schon  diese 
Kombination  betont,  Rokitansky,  Vierordt  und  viele  andere  auf 
sie  hingewiesen.   Andererseits,  wenn  sich  eine  fötale  Entzündung  im 
noch  nicht  fertig  entwickelten  Herzen  ausbildet,  so  wird  auch  häufig 
genug  ein  Stehenbleiben  des  Herzens  auf  der  niedereren  Stufe  der 
Entwicklung  die  Folge  sein,  also  auch   eine  „Bildungsanomalie" 
hinzukommen.    So  können  sich  Entzündung  und  Mißbildung 
in  der  verschiedensten  Weise  kombinieren. 

Als  Ursache  für  fötale  Endocarditis  werden  allerhand 
Infektionen  der  Mutter,  besonders  auch  Gelenkrheumatismus,  ange- 
nommen.  V.  Hansemann  erwähnt  neuerdings  einen  Fall  von  Gelenk- 
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rheumatismus  mit  Endocarditis  der  Mutter ;  das  noch  in  utero  befind- 
liche Kind  zeigte  bei  der  Sektion  auch  Endocarditis  (mitralis).  Rockel 
beschuldigt  in  dem  von  ihm  verölFentlichten  Fall  eine  2  Monate  vor 
der  Geburt  überstandene  Bronchitis  der  Mutter,  B.  Fischer  in  dem 
von  ihm  mitgeteilten  eine  6  Wochen  vor  der  Geburt  durchgemachte 
schwere  Influenza. 

Da  also  die  Mehrzahl  der  angeborenen  Herzanomalien  nicht  auf 
fötaler  Entzündung  beruht,  sondern  echte  Hemmungsbildungen  dar- 
stellt, wäre  es  wunderbar,  wenn  nicht  wie  bei  allen  Mißbildungen 
eine  häufige  Kombination  verschiedener  solcher,  sowie 
eine  gewisse  Heredität,  zutage  träte.  Beides  ist  in  der  Tat  auch 
bei  dem  Herzen  der  Fall.  Von  Stensons  Beobachtung  1671  bis 
heute  sind  zahlreiche  Einzelfälle  von  Kombination  verschiedener 
Herzmißbildungen  mitgeteilt  worden. 

So  ist  die  überaus  häufige  Kombination  verschiedener  Herzanomalien  — 
auch  solcher,  welche  nicht  mechanisch  voneinander  abhängen  können  —  und 
besonders  der  Herzmißbildungen  mit  sonstigen  Mißbildungen  des- 
selben Körpers  eine  starke  Stütze  der  Auffassung  der  kongenitalen  Herz- 
fehler als  Bildungsfehler.  Wir  werden  eine  unendhche  Eeihe  von  Beispielen 
hierfür,  besonders  der  ersteren  Art,  in  der  Abhandlung  noch  kennen  lernen.  Diese 
gewaltige  Zahl  der  Kombinationen  mehrerer  Herzmißbildungen  soll  hier  nicht 
weiter  berührt  werden,  wohl  aber  seien  noch  einige  Fälle  des  Zusammentreffens 
von  Herzanomaüen  mit  sonstigen  Mißbildungen  des  übrigen  Körpers  zusammen- 
gestellt: So  fand  Stenson  schon  1671  Pulmonalstenose  etc.  mit  Hasenscharte  und 
Bauchspalte  kombiniert.  Auch  Pott,  Valleix,  Rokitansky,  Ecker,  Stadler, 
Cnopf,  Warner,  Potocki,  Morgan,  Lichtenberg,  Kreysig  fanden  gleichzeitig 
Gaumenspalte  bezw.  Hasenscharte  oder  Wolfsrachen,  Mann  eine  Kiemenspalte, 
Potocki  und  Preisz  Zwerchfelldefekt,  Potocki  und  Hendly  auch  Zahnanomalien. 
Abnormitäten  innerer  Organe  stellten  gleichzeitig  mit  Herzanomalien  z.  B.  Moore, 
Preschet,  Martens,  Stifel,  Smith,  Habershon,  Theremin,  Pitschel,  Valleix, 
Herbst,  Swayne,  Bennetz,  Ltjzet,  Cutore,  Arnold,  Warner,  Lochte, 
CouLsoN-BuLL,  Epstein,  Cipriani,  Baillie,  JJickman,  Preisz,  Habershon, 
Willett,  Kundrat,  Landouzi,  Hochsingjer,  Rokitansky,  Vincenzi,  Kraxisse, 
Sangalli,  Thorry  fest.  Sie  betrafen  besonders  häufig  die  Milz  —  Fehlen  derselben, 
zahlreiche  Nebenmüzen  —  ferner  die  Nieren  —  Hufeisenniere,  Cystenniere,  Mangel 
der  emen  Niere  —  Oesophagus,  Magen,  Darm,  Leber,  Lunge,  Uterus,  männhche 
Geschlechtsorgane.  Unperforierten  Anus  beobachteten  Orth,  Preisz,  Buhl,  Warner, 
Chaffey  und  Habershon  ;  Naevi  Keim  ;  Extremitätenmißbildungen :  Gareod, 
Jost,  Hochsinger,  Preisz,  Nixon,  Rokitansky,  Warner,  Garrod,  Vinay, 
Wyss;  Spina  bifida:  Breschet-Meckel,  Kane,  Calori;  Aztekenbildung  des 
Schädels  sah  Schimpke,  Mißbildungen  am  Ohr  verzeichnen:  Warner,  Thompson, 
Lavergne  und  Barbillon.  Thompson  stellte  angeborene  Ptosis,  Colobom, 
Garrod  sowie  Rokitansky  Mikrophthalmus,  de  Vincentiis  und  Rokitansky, 
Preisz  und  Pott  Cyclopie,  Church  und  Lench  neben  kongenitaler  Ichthyosis  Herz- 
mißbildungen fest.  Lench,  Rheiner,  Garrod,  Monnier,  Harold  beschrieben 
Herzfehler  bei  Idioten,  Güjons  und  Lenchs  sowie  Warners  Patienten  zeigten  auch 
cerebrale  Abnormitäten,  Lichtenberg  beobachtete  zugleich  Menmgoencephalocele, 
Heath  Encephalocele.  Bei  Situs  inversus  totalis  oder  partialis  sowie  bei  Dextrocardie 
sind  Herzanomalien  etwas  ganz  Gewöhnliches. 

Zusammenfassende  Arbeiten  haben  die  Häufigkeit  sonstiger  mit 
Herzmißbildungen  kombinierter  Abnormitäten  auch  öfters  berück- 
sichtigt. 

So  fand  WicmiANN  imter  semen  25  Fällen  2  Anencephalen,  Pott  fand  unter 
7  menschhchen  Herzfehlern  bei  vieren  sonstige  Anomalien,  Rokitansky  Ent- 
sprechendes in  5  Fällen  —  besonders  mit  Septum-ventriculorum-Defekten  gepaart  — 
Preisz  unter  17  Fällen  7mal,  Warner  (khnisch)  unter  11  Fällen  6mal.  Garrod 
stellte  27  Kombinationen  von  Herzanomahen  mit  sonstigen  Mißbildungen  —  darunter 
2  selbst  beobachtete  FäUe  —  zusammen. 

Vierordt,  dem  diese  Zusammenstellimg  zum  Teil  entnommen  ist,  fand  wenigstens 
in  80  Fällen  Kombination  von  Herzmißbildung  mit  sonstigen  Mi!ßbildungen  und 
schätzt,  daß  wenigstens  in  10  Proz.  der  Fälle  die  Herzmißbildungen  mit  Mißbildungen 
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anderer  Organe  kombiniert  seien.  Mit  Eecht  sieht  Vieroedt  hierin  einen  starken 
Hinweis  auf  die  Auflassung  dieser  HerzanoniaUen  als  Bildungsfehler  und  betont,  daß 
es  demgegenüber  nicht  in  die  Wagschale  fällt,  wenn,  wie  z.  B.  in  der  Dissertation 
GÜNTHERS  beschrieben,  bei  zahlreichen  anderen  Mißbildungen  das  Herz  ganz  nonnal 
erscheint. 

Auch  auf  die  Heredität  der  Aifektionen  weist  Vierordt 
mit  Eecht  in  diesem  Zusammenhang  hin. 

Er  erwähnt  folgende  Fälle:  Bei  Kelly  und  Broemser  finden  sich  Herzmiß- 
bildungen bei  2  Geschwistern,  bei  Friedberg  bei  3,  bei  Huillet  bei  4,  bei  Strehler 
bei  5;  bei  Posselt  sind  es  auch  mehrere  Geschwister,  die  kongenital  herzkrank 
waren.  Eauchfuss  führt  noch  hierher  gehörige  Fälle  von  Buchanan,  Mollwo, 
Kappler  an.  De  la  Camp  stellte  bei  6  Geschwistern  —  4  männliche  und  2  weib- 
liche Individuen  zwischen  5  und  15  Jahren  —  mit  Eöntgenstrahlen  offenen  Ductus 
Botalli  fest.  Bei  Potocki  sollen  in  2  Generationen  kongenitale  Herzfehler  be- 
standen haben,  bei  Schmaltz  waren  2  Generationen  herzkrank  gewesen  und  ein  der 
dritten  angehöriger  Knabe  war  kongenital  herzleidend.  Rezet  beschreibt  8  Herz- 
fehler m  4  Generationen,  darunter  2  kongenitale.  Auch  bei  Fohr,  Posselt  und 
Eichhoest  bestand  wahrscheinlich  Einschlägiges.  In  mehreren  Fällen  kombinierten 
sich  Herzfehler  einzelner  Mitglieder  mit  anderen  Mißbildungen  anderer  Mitglieder 
derselben  Familie.  Auch  Amone,  Mosuy  und  Sundberg  behandehi  die  Frage 
der  Heredität. 

Wenn  des  weiteren  als  Grundlage  für  Hemmungsmißbildungen 
bezw.  oft  auch  für  auf  entzündlicher  Basis  entstandenene  kongenitale 
Herzverbildungen  Blutverwandtschaft  der  Eltern  (von  Eger  betont, 
von  Roger  bestritten),  Lues  (z.  B.  in  einem  mit  zahlreichen  ent- 
zündlichen Erscheinungen  anderer  Organe  behafteten  Fall  von 
ViRCHOw,  in  3  Fällen  von  Eger,  ebenso  in  Fällen  von  Pott,  Cautley 
und  von  einigen  anderen  Autoren),  Gelenkrheumatismus  (besonders 
von  Garrod)  oder  sonstige  Infektionskrankheiten  angeführt  werden, 
so  können  wir  solche  Bedingungen  vielleicht  mit  Vierordt  als 
„schwächende  Momente"  ansehen,  sicher  aber  nicht  als  eigentlich 
ätiologische  Grundlage  gelten  lassen.  Mc  Gillavry  will  die  ganzen 
Herzanomalien  von  Abweichungen  des  Blutstromes  während  der 
einzelnen  Entwicklungsphasen  des  Herzens  ableiten.  Aeußerer  Druck 
soll  die  causa  movens  sein.  In  gewissem  Sinne  hat  sich  Sundberg 
Mc  Gillavry  angeschlossen;  Vierordt  hat  mit  Recht  auf  die  Ein- 
seitigkeit dieser  Lehre  hingewiesen.  Wir  müssen  uns  hier  völlig  be- 
scheiden und  gestehen,  daß  wir  für  die  Hemmungsbildungen  und  zu- 
meist auch  für  die  fötale  Endocarditis  die  kausale  Genese  keineswegs 
kennen ;  so  müssen  wir  uns  denn  auch  hier  mit  der  formalen  Genese 
begnügen  und  in  diese  möglichst  einzudringen  suchen. 

lieber  die  Häufigkeit  der  Herz mißbildun gen  im  all- 
gemeinen oder  im  Verhältnis  zu  den  Herzkrankheiten  überhaupt  sowie 
zu  den  Mißbildungen  anderer  Organe  läßt  sich  nichts  Sicheres  aus- 
sagen, da  zuverlässige  Statistiken  hier  nicht  vorliegen  und  kaum 
aufzustellen  sind.  Auf  jeden  Fall  gehören  Herzmißbildungen  besonders 
geringeren  Grades  zu  den  häufigsten  Mißbildungen  überhaupt.  Die 
Häufigkeit  der  einzelnen  Anomalien  ist  allerdings  überaus  verschieden. 
In  erster  Linie  steht  hier  das  Offenbleiben  des  Foramen  ovale. 

Pott  fand  unter  30000  Kindern  36  Knaben  und  59  Mädchen, 
zusammen  95  Kinder  mit  Herzfehlern.  27  derselben  waren  unter 
2  Jahren,  8  davon  unter  5  und  29  unter  10  Jahren  alt,  während  die 
übrigen  31  Kinder,  im  10.  bis  15.  Lebensjahr  standen.  Bei  wieviel 
Kindern  die  Herzerkrankung  kongenital  war,  konnte  nicht  ermittelt 
werden. 
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Nach  MoNTi  (und  ähnlich  nach  einer  älteren  Angabe  von  Ginteac)  sollen  die 
angeborenen  HerzanomaUen  am  häufigsten  in  England,  sodann  in  Deutschland  und 
Frankreich  und  seltener  in  ItaUen  und  Holland  vorkommen. 

Von  den  beiden  Geschlechtern  überwiegt  das  männliche 
beträchtlich,  wie  schon  Schuler  und  Nasse  wußten;  Meckel  be- 
rechnet das  Verhältnis  auf  2  zu  1.  Peacock  fand  unter  100  Herz- 
fehlern 61  männliche,  49  weibliche  Träger,  bei  Dilg  verhalten  sie 
sich  wie  43  zu  29,  bei  Theremin  wie  32  zu  25,  bei  Rokitansky 
wie  24  zu  17. 

ViERORDT  stellte  aus  der  Literatur  383  Fälle  zusammen,  und  fand  unter  ihnen 
248mal  das  mänUche,  135mal  das  weibliche  Geschlecht  vertreten;  er  berechnet  auch 
den  Prozentsatz  für  die  einzelnen  HerzanomaUen.  Ich  habe  auch  einzeln  bei  den 
besonders  häufigen  Herzfehlern  (s.  die  betr.  Kapitel)  die  Fälle  daraufhin  zusammen- 
gestellt und  auch  stets  das  männliche  Geschlecht  bei  weitem  überwiegend  gefunden. 
So  habe  ich,  um  nur  ein  Beispiel  zu  nennen,  bei  der  Pulmonalstenose  (s.  dort)  unter 
382  Fällen  206  männliche,  176  weibliche  Individuen  gefunden,  doch  überwog  bei 
anderen  Herzmißbildungen  das  erstere  Geschlecht  noch  weit  stärker. 

Die  Einteilung  der  Herzmißbildungen  ist  zwar  unter 
verschiedeneu  Gesichtspunkten,  aber  doch  zumeist  in  ähnlicher  Form 
vorgenommen  worden. 

Meckel  allerdings  teilte  noch,  seinem  Vergleich  mit  den  Tierherzen  ent- 
sprechend, ein  in : 

A.  niedrigste  Herzform,  Insekten,  und  Crustaceenherz, 

B.  zweite  Herzform,  Reptilienherz. 

Hierbei  wieder  2  Unterabteilungen  in  niedrigstes  Eeptilienherz  (Mollusken 
und  Fische)  und  höheres  Reptilienherz. 

C.  Säugetierherz  mit  offen  gebüebenen  Fötalwegen. 

Die  Einteilung  von  Deguise  geht  aus  von :  I.  Erhalten  bleiben  fötaler  Kommuni- 
kationen und  II.  anomalen  Kommunikationen  ohne  Analogica  im  fötalen  Leben,  mit 
Unterabteilungen.  Diese  Einteilung  trägt  der  Entwicklungsgeschichte,  wie  die 
II.  Kategorie  zeigt,  kaum  Rechnung.  Auch  die  Einteilung  von  Pize  ist  rein  mor- 
phologisch nach  der  Höhlenzahl,  aus  der  das  Herz  besteht. 

Sehr  einfach,  aber  nicht  weitreichend  ist  die  Einteilung  von  Friedberg: 
I.  Herzen,  deren  Septen  nicht  zustande  kamen. 

1.  Entwicklungsperiode. 

II.  Herzen,  deren  Septen  unvollkommen  gebildet  sind. 

2.  Entwicklungsperiode. 

III.  Herzen,  deren  Ostien  bezw.  deren  Klappen  fehlerhaft  sind,  oder  wo  der 
Zusammenhang  der  großen  Arterien  fortbesteht. 

3.  Entwicklungsperiode. 

Hier  ist  wenigstens  der  Versuch  gemacht,  die  Entwicklungsgeschichte  aus- 
schlaggebend zugrunde  zu  legen.  Aehnhch  bei  Peacock,  welcher  außer  Herzver- 
lagerungen und  Pericardmangel  unterscheidet  zwischen: 

1.  Hemmungsbildung  aus  dem  frühen  Fötalleben, 

2.  aus  dem  weiter  vorgeschrittenen  Fötalleben, 

3.  aus  den  letzten  Zeiten  des  Fötallebens, 

4.  Unregelmäßigkeiten  der  großen  Gefäße. 

Später  sehen  wir  Einteilungen  welche  unserem  heutigen  Standpunkt  näher 
kommen. 

Kussmaul  zieht  für  die  von  ihm  behandelten  Stenosen  der  Lungenarterienbahn 
zur  Emteilung  die  Zeit  der  Entstehung,  die  betroffene  LokaUtät,  Ursache  und  Genese 
heran  und  bevorzugt  eine  solche  nach  gemischten  Prinzipien,  bei  der  er  dann  wieder 
zahh-eiche  Unterabteilungen  vornimmt.  Während  Lebert  dies  akzeptiert  und  Rauch- 
Puss  ähnliches  zugrunde  legt,  findet  Vlerordt  Kussmauls  Schema  zwar  umfassend 
aber  nicht  einheitlich  (wie  in  der  Natur  der  Sache  hegt)  und  mit  Recht  „schwer- 
fähig".  ViERORDT  hat  recht,  wenn  er  die  zahlreichen  Unterabteilungen  und  Kom- 
binationen bei  der  Haupteinteilung  fortläßt. 

Die  Einteilung  Vierordts,  wohl  die  beste  bis  jetzt  g-ebotene, 
ist  folgende: 
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1.  offenes  Formen  ovale,  selbständige  Defekte  der  Vorhofscheide- 

wand, 

2.  selbständige  Defekte  der  Kammerscheidewand, 

3.  a)  entzündliche  Stenose  des  Ostium  und  Conus  der  Pulmonal- 

arterie, 

3.  b)  Stenose  (Atresie)  der  Pulmonalis, 

1)  ohne  Septumdefekt  und  Transposition  der  Gefäße, 

2)  mit  Septumdefekt  und  Transposition 
der  Gefäße, 

4.  Transposition  der  großen  Arterienstämme,       abnorme  Tei- 

5.  Erweiterung  der  Pulmonalis,  lung  und  Um- 

6.  Persistenz  der  Truncus  arteriosus,  /  bildung  des 
Anhang:  direkte  Kommunikation  zwischen     Truncus  arte- 

Aorta  und  Pulmonalis,  riosus. 

7.  angeborene  Stenose  (Atresie)  des  Anfangs  der 
Aortenbahn, 

a)  Entwicklungshemmung, 

b)  fötale  Endocarditis, 

8.  angeborene  Anomalien  der  Semilunarklappen, 

9.  Stenose  der  Aorta  an  der  Einmündung  des  Ductus  arteriosus. 
Persistierender  Arcus  aortae, 

10.  angeborene  Enge  des  Aortensystems, 

11.  selbständiges  OlFenbleiben  des  Ductus  arteriosus, 

12.  primäre  Fehler  am  Ostium  venosum  dextrum, 

a)  Entwicklungshemmung, 

b)  fötale  Endocarditis, 

13.  primäre  Fehler  am  Ostium  venosum  sinistrum, 

a)  Entwicklungshemmung, 

b)  fötale  Endocarditis, 

14.  Lageanomalien  des  Herzens, 

15.  Mißbildungen  des  Herzbeutels. 

Vor  aUem  die  Zusammenfassung  von  3  b  bis  7  a  zeigt  das  Be- 
streben, genetisch  Zusammengehörendes  zusammen  abzuhandeln,  was 
sicher  berechtigt  und  wichtig  ist.  Aber  auch  Vierordt  betont  mit 
Eecht,  daß  jede  Einteilung  der  angeborenen  Herzfehler  etwas  Ge- 
künsteltes wird  haben  müssen,  „so  lange  wir  nicht  über  die  not- 
wendigen Kenntnisse  der  speziellen  Entwicklung  des  (menschlichen) 
Herzens  verfügen".  Dies  ist  sicher  richtig  und  zeigt  sich  bei  den 
einzelnen  Fällen  gar  sehr;  immerhin  ist  gerade  am  Herzen,  dessen 
Anomalien  wohl  die  wichtigsten  und  am  meisten  studierten  aller 
Organe  sind,  die  Entwicklungsgeschichte  wenigstens  in  ihren  —  aller- 
dings schon  sehr  komplizierten  —  Grundzügen  auch  vom  Studium 
an  menschlichen  Embryonen  her  hinreichend  bekannt,  um  bei  der 
Einteilung  ein  entwicklungsgeschichtlich-formal- 
genetisches Prinzip  wählen  zu  können. 

Ich  muß  daher  einen  ganz  kurzen  Abriß  der  normalen  Ent- 
wicklungsgeschichte des  Herzens  vorausschicken  und  will  meine  Ein- 
teilung diesem  embryonalen  Gang  der  Entwicklung  entsprechend  so 
vornehmen,  daß  ich  die  einzelnen  Herzbildungsfehler,  soweit  sich  dies 
praktisch  durchführen  ließ,  da  einrücke,  wo  sie,  soweit  bis  jetzt  be- 
kannt, ihrer  teratogenetischen  Terminationsperiode  — 
diesem  von  dem  Herausgeber  dieses  Handbuchs  eingeführten  überaus 
praktischen  Begriff  —  nach  hingehören.    Denn  die  Zeit  der  Ent- 
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stehung  —  und  nur  die  letztmögliche  können  wir  nachträglich  er- 
kennen  —  ist  das  für  die  Mißbildung  Maßgebende.  Ich  werde  so 
zu  folgender  Einteilung  kommen: 

I.  Nichtanlage  bezw.  falsche  Anlage  des  Herzschlauches, 

1.  Acardie, 

2.  Verlagerungen  des  Herzens  im  Herzbeutel  (Transposition^ 
Dextrocardie), 

3.  Anhang:  Pericardmißbildungen  eventuell  mit  Verlagerung 
des  Herzens  außerhalb  des  Herzbeutels  bezw.  Thorax, 

4.  Herzdivertikel. 

IL  Bildungshemmung  der  Septen, 

1.  des  Septum  atriorum  (einschließlich  des  offenen  Foramen 
ovale), 

2.  des  Septum  ventriculoruni, 

3.  des  Septum  trunci. 

Pulmonalstenose  (Atresie),  Truncus  arteriosus  persistens, 
Transposition  der  Arterien,  Kommunikation  derselben. 

III.  Stenose  (Atresie)  der  Aorta, 

1.  am  Beginn, 

2.  am  Ductus  Botalli, 

3.  allgemeine  Enge  derselben  (nebst  Hypoplasie  des  Herzens). 

IV.  Verbildungen  der  Klappen, 

1.  der  Artrioventricularklappen, 

2.  der  Semilunarklappen  der  Arterien. 
V.  Offenbleiben  des  Ductus  Botalli. 

VI.  Anhang: 

1.  kongenitale  Herzhypertrophie, 

2.  abnorme  Sehnenfäden  und  Septen, 

3.  Anomalien  der  großen  Gefäße. 

Diese  Einteilung  folgt  vorzugsweise  entwicklungsgeschichtlichen 
Motiven,  trägt  aber  doch  auch  morphologischen  Gesichtspunkten 
Rechnung ;  letztere  verhinderten,  daß  die  teratogenetische  Terminations- 
periode  überall  zugrunde  gelegt  werden  konnte.  Es  wird  dies  im 
einzelnen  noch  weiter  ausgeführt  werden,  doch  soll  zunächst  eine 
kurze  Darstellung  der  embryonalen  Entwicklung  des  Herzens  voraus- 
geschickt werden. 

En twicklungsgeschicht. lieber  Abriß. 

Man  fübrt  das  Gefäßsystem  der  AVirbeltiere  auf  zwei  Blutgefäßstämme,  von  denen 
einer  oberhalb,  der  andere  unterhalb  des  Darms  in  der  Längsrichtung  des  Körpers 
verläuft,  zurück.  Der  dorsale  Längsstamm  liegt  im  Ansatz  des  dorsalen  Mesenteriums 
und  wird  zur  Aorta,  der  ventrale  entwickelt  sich  mit  besonders  starker  Muskel- 
wandung zum  Herzschlauch  um.  Hierbei  besteht  die  erste  Herzanlage  in  sehr 
früher  Zeit  aus  zwei  getrennten  Hälften.  Es  bilden  sich  frühzeitig  nämhch 
zwei  prhnitive  Herzhöhlen,  von  endothelartigen  Zellen  und  von  einem  verdickten 
TeU  des  visceralen  Mittelblattes  umgeben.  Aus  den  beiden  Herzschläuchen  geht 
dann  durch  Vereinigung  ein  einziger  hervor.  Aus  dem  inneren  Endothelrohr 
■wird  das  Endocard,  aus  dem  visceralen  Mittelblatt  bildet  sich  das  Myocard  und  das 
Pericard.  Das  Herz  stellt  jetzt  einen  ventral  vom  Kopfdarm  gelegenen  geraden  Schlauch 
dar.  Am  vordereii  Ende  setzt  sich  das  Herz  in  den  Truncus  arteriosus  fort,  der  sich 
in  die  beiden  primitiven  Aorten  teilt.  Von  diesen  aus  ziehen  die  Arteriae  omphalo- 
mesentericae  zum  Dottersack.  Von  letzteren  führen  die  Dottervenen  das  Blut  zur 
Vena  omphalo-mesenterica.  die  in  das  Herz  an  seinem  hinteren  Ende  mündet. 

Diese  allererste  Anlage  des  Herzens  hat  für  die  Teratologie  kaum  Bedeutung. 
Ist  das  Herz  angelegt,  so  entwickelt  es  sich,  wenn  es  nicht  gänzlich  wieder  ver- 
schwindet, viel  weiter. 
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Das  Herz  wächst  nun  in  seiner  Längsrichtung  so  beträchtlich,  daß  es  sich  in 
dem  primitiven  Herzbeutel  krümmen  muß;  so  nimmt  es  die  Gestalt  einer 
S-förmigen  Schlinge  an  (s.  Fig.  184  und  185).  Es  kommt  nun  bald  der  bisher 
hintere  —  venöse  —  Abschnitt  des  Herzens,  kopfwärts,  der  vordere  —  die  primitiven 
Aorten  abgebende  —  kaudalwärts  zu  liegen  (s.  Fig.  185).  Zugleich  findet  eine  Drehung 
derart  statt,  daß  der  venöse  Abschnitt  mehr  dorsalwärts,  der  arterielle  mehr  ventral- 
wärts  rückt. 

Eine  Einschnürung  —  Atrio ventricularf urche  (s.  Fig.  197)  —  der 
sogenannte  Ohrkanal,  grenzt  den  venösen  Abschnitt,  der  zum  Vorhof  wird,  vom 
arteriellen,  der  die  Kammer  bildet,  ab.  Vom  Vorhof  bilden  sich  nach  beiden  Seiten 
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Fig.  182.  Herz  und  primitive  Perikardialhöhle.  Querschnitt  durch  den  mensch- 
lichen Embryo  von  2,69  mm. 

Die  Größe  der  Kerne  ebenso  wie  die  äußeren  und  inneren  Konturen  des  Quer- 
schnittes sind  direkt  nach  dem  Präparat  mit  Hilfe  des  Projektionsapparats  entworfen. 
Das  Herz  besitzt  bei  diesem  Embryo  noch  die  Gestalt  eines  fast  geraden  Schlauches, 
ist  durch  ein  breites  Mesocardium  dorsal  angeheftet.  Das  Herz  teilt  sich  an  diesem 
menschlichen  Embryo  an  beiden  Enden  gabelig,  vorn  ist  ein,  durch  den  einen 
Kiemenwulst  jederseits  weiterlaufendes  Aortenpaar,  kaudalwärts  in  zwei  große  Dotter- 
sackvenen (Venae  vitellinae).  Der  Dottersack  (Sacculus  vitellinus)  entsendet  zwei 
Venen  in  den  Pedunculus  abdominalis.  Das  Ektoderm  ist  im  Bereich  des  Kopfes 
mehrschichtig.  Auf  der  Oberfläche  des  Perikards  wird  es  einschichtig  und  schlägt 
sich  nach  kurzem  Verlauf  als  Amnionektoderm  um,  begleitet  von  Mesoderra.  Das 
Ektoderm  bedeckt  also  noch  nicht  den  ganzen  Herzbeutel. 

Aus  KoLLitANN,  Handatlas  der  Entwicklungsgesch.  d.  Menschen,  Teil  II,  Jena 
(G.  Fischer),  1907. 
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Nebeusäcke,  die  Herzohren.  An  der  nnteren  Fläche  des  Vorhofsackes  ist  ein  flacher 
Raum  zur  Venenanfnahme  abgegrenzt,  der  Sinus  venosus  sive  reuniens.  An 
der  vorderen  und  hinteren  Fläche  des  Kammerteils  bildet  sich  jetzt  in  der  Längs- 
richtung eine  Furche  aus;  der  Sulcus  interventricularis  (s.  Fig.  187).  So 
werden  zwei  Kammern  (s.  Fig.  187)  von  außen  unterscheidbar,  eine  linke  und  eine 
rechte.  Zu  letzterer,  welche  dem  früheren  aufsteigenden  Schenkel  der  Herzschleife 
entspricht,  gehört  der  arterielle  Truncus  (s.  Fig.  187),  welcher  etwas  erweitert 
—  Bulbus  —  beginnt,  während  hinter  dieser  Erweiterung,  mehr  an  der  Grenze  gegen 
die  rechte  Kammer  eine  leicht  verengte  Stelle,  Fr  et  um  Hall  er  i  benannt,  hegt. 
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Fig.  183.  Herz  und  Herzwulst  bei  einem  menschlichen  Embryo  von  2,11  mm 
Länge.    Alter  etwa  13  —14  Tage.    (Nach  Eternod)  Rekonstruktion.  Medianschnitt. 

Im  Herzbeutel  (Pericard)  befindet  sich  das  noch  fast  gestreckte  Herz.  Hinter 
dem  Herzen  hegt  der  Kopfdarm,  den  vier  Aortenbogen  umgreifen.  Der  Mitteldarm 
ist  noch  in  weiter  Verbindung  mit  dem  Dottersack.  Vom  Enddarm  geht  der  ge- 
drehte Allantoisgang  aus,  der  in  dem  Bauchstiel  eingeschlossen  ist.  Der  Bauchstiel 
ist  mit  einem  Abschnitt  des  Chorion  in  Verbindung.  Die  Medullarplatte  ragt  dort, 
wo  sie  noch  offen  ist,  über  die  Schnittfläche  hervor,  so  am  Kopf  und  Körperende. 
Der  Verlauf  des  Medullarkanals  ist  in  das  MeduUarrohr,  soweit  es  geschlossen  ist, 
nicht  eingezeichnet,  dagegen  ist  es  durchsichtig  gedacht  und  die  Urwirbel  in  ihrer 
Lage  angedeutet. 

Aus  KOLLMANJSr,  1.  c. 


Die  linke  Kammer,  dem  früheren  absteigenden  Schenkel  entsprechend,  setzt  sich 
nach  oben  durch  den  Ohrkanal  in  den  Vorhofsteil  des  Herzens  fort.  Dieser  liegt 
zunächst  noch  hinter  der  Ventrikelschleife.  Infolge  ungleichen  Wachstums  wird  der 
Vorhofsack  nun  mit  dem  zurückbleibenden  Sinus  venosus  um  eine  quere  Achse 
nach  vorn  und  oben  um  etwas  mehr  als  einen  rechten  Winkel  umgeklappt  („auf- 
gerichtet"), wozu  die  mächtige,  von  unten  andrängende  Leber  den  Anstoß  gibt. 
Durch  eine  Verschiebung  des  Ohrkanals  erhält  auch  die  rechte  Kammer  direkten 
Zugang  zum  Vorhof.  Bestand  bisher  zwischen  Endothelrohr  und  Muskelschlauch 
ein  mit  gallertiger  Masse  gefüller  Zwischenraum,  so  verschwindet  letzterer  jetzt;  im 
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Vorhof  legt  sich  das  Endothelhäiitchen  der  mehr  gleichmäßig  sich  entwickelnden 
Muskelschicht  eng  au,  m  der  Kammer  bildet  sich  ein  Netzwerk  von  Muskeln ;  das 
Endothel  wuchert  mit  und  umscheidet  so  zahlreiche  Si^alträume  zwischen  den 
Muskeln. 

Die  wichtigste  Aenderung  über  dies  bei  den  Fischen  dauernd  vorhandene 
primitive  Herz  hinaus  geht  nun  dadurch  vor  sich,  daß  mit  der  Anlage  einer  Lunge 
und  eines  eigenen  Lungenkreislaufes  eine  Scheidiuig  der  Kammer-  wie  der  Vorhofs- 
höhle des  Herzens  in  je  zwei  Kiiume  einsetzt.  Die  Trennung  geschieht  durch 
Bcheidewände,  und  zwar  voneinander  unabhängig  im  Vorhof,  in  der  Kammer 
und  im  Truncus  arteriosus. 
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Fig.  184.  Das  Herz,  die  sog.  Ventrikelschleife,  eines  menschlichen  Embryo 
von  2,15  mm  Länge  in  situ  und  von  vorn,  der  Herzbeutel  ventral  geööhet.  (Nach  His.) 

Der  venöse  Schenkel  steigt  in  die  Höhe  und  biegt  dann  nach  vorn  und  hnks. 
Der  Ventrikelschenkel  des  embryonalen  Herzens  hegt  nach  vorn  und  zieht  nach 
unten  und  rechts.  Das  rechte  Ende  erhebt  sich  dorsal  und  geht  in  den  Bulbus 
Aortae  über.  Die  Krümmung  des  Herzschlauches  ist  sehr  weit  fortgeschritten  gegen- 
über dem  vorhergehenden  Entwicklungsstadium.  Die  Krümmung  heißt  Ventrikel- 
schleife und  die  einzelnen  Abschnitte  Ventrikelschenkel  und  Venenschenkel. 

Aus  Kollmann,  1.  c. 


Im  Vor  ho  f  beginnt  schon  in  der  4.  Woche  an  der  hinteren  oberen  Wand  eine 
senkrecht  herabwachsende  Scheidewand.  Von  der  weiteren  Ausbildung  dieser  hatte 
EoKiTANSKY  die  Vorstellung,  daß  dies  bindegewebige  „provisorische  Septum" 
auf  den  Ohrkanal  zu  wachse  und  später  vom  Rande  her  von  den  Leisten,  in  denen 
das  Septum  gewissermaßen  eingespannt  ist,  durch  Muskelmassen  ersetzt  werde,  doch 
so,  daß  der  vordere  und  hintere  Teil  dieses  „Fleischrahmens"  „scherenblattartig"  an- 
einander vorbeiwachsen.  So  bleibt  eme  große  Oeifnung  bestehen  —  das  Foramen 
ovale  —  aber  sonst  bildet  sich  das  geschlossene  muskulöse  ,definitive  Septum' 
atriorum  aus.  Diese  einfache  Erklärung  Rokitanskys  besteht  aber  besonders  nach 
den  Untersuchungen  von  Arnold,  Roese,  His  und  Born  nicht  zu  Recht. 

Hiernach  (besonders  nach  Born)  (s.  Fig.  188 — 193)  wächst  die  oben  im  Vor- 
hof sich  bildende  Scheidewand  zunächst  nach  unten:  Septum  primum  zwischen 
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seinem  unteren  freien  Rand  und  dem  innern,  dem  äußeren  Ohrkanal  (Grenze  zwischen 
Vorhof  imd  Kammer)  entsprechenden  Ostium  atrioventriculare  besteht  noch  ein  großer 
Zwischenraum:  das  Ostium  primum.  Das  Septum  primum  wächst  nun  immer 
weiter  herab,  so  verschwindet  das  Ostium  primum  naturgemäß  immer  mehr.  Gleich- 
zeitig tritt  aber  weiter  oben  am  Septum  primum  eine  Oeffhung  auf,  das  „Ostium 
se  Clin  dum",  welche,  je  kleiner  das  Ostium  primum  wh'd,  desto  mehr  sich  ver- 
größert. Zuletzt  ist  das  Ostium  primum  ganz  verschlossen,  das  secundum  repräsentiert 
ein  großes  Loch;  es  wird  zum  späteren  Foramen  ovale.  Die  Durchbohrung  des 
Septums  ist  nach  Born  und  Hochstetter  beim  Menschen  zumeist  einfach,  bei 
Vögehi  etc.  meist  mehrfach.  Relativ  spät  tritt  nun  noch  eine  halbmondförmige,  das 


Fig.  185.  Die  VentrLkelschleife  nach  Wegnahme  des  Muskel  Schlauches.  Embryo 
von  3,2  mm  von  vorn  gesehen  mit  4  Kiemenbogen  und  4  Kiemen taschen. 

Der  Muskelschlauch,  der  in  Fig.  184  der  ganzen  Herzschleife  einen  ansehn- 
lichen Umfang  verleiht,  ist  entfernt.  Nur  der  Endothelschlauch  ist  erhalten,  der 
das  Innere  der  Strombahn  auskleidet.  Kaudal  sind  die  zuführenden  Venen  zu  sehen, 
rostral  die  aus  dem  Truncus  aortae  hervorgehenden  Aortenbogen.  Der  Muskel- 
schlaiich  ist  hinten  am  Septum  transversiim  abgetrennt,  vorn  am  Ende  des  Truncus 
arteriosus.  Zwischen  den  Auriculae  cordis  und  dem  Arterienschenkel  ist  das  Endothel- 
rohr  verschmälert.  Dieser  Teil  heißt  Canalis  auricularis,  Ohrkaual. 
Aus  Kollmann  1.  c. 


Ostium  secundum  umgrenzende  Leiste  von  der  oberen  Vorhofswand  ausgehend  als 
Septum  secundum  auf,  welche  rechts  neben  dem  Septum  primum  und  nicht 
mit  diesem  in  derselben  Ebene  gelegen  ist.  Es  liefert  später  den  Hauptbestandteil 
des  Limbiis  fossae  ovalis  (an  dessen  Bildung  nach  Röse  auch  ein  hinteres  Segment 
des  Septum  primum  und  die  linke  Klappe  an  der  Mündung  der  unteren  Hohlvene 
teilnimmt).  Das  Septum  primum  und  secundum  wachsen  in  zwei  annähernd  parallelen 
Ebenen  aneinander  vorbei. 
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Etwas  anders  als  nach  dieser  besonders  an  Born  angelehnten  Darstellung 
bildet  sich  das  Septum  atriorum  nach  His  aus  (s.  Fig.  197,  198).  Die  zunächst  von 
der  oberen  Wand  des  Vorhofs  gegen  das  Ostium  atrioventriculare  zu  hinabwachsende 
Falte  nennt  er  „Septum  superius".  Unabhängig  findet  sich  an  der  Eückwand 
der  rechten  Vorhofshälfte  ein  dreieckiges  Feld  mit  Unterbrechung  der  Muskulatur, 
die  sogenannte  Porta  vestibuli.  Rechts  hiervon  hat  sich  zuvor  bereits  ein  zu- 
nächst an  der  unteren  Seite  des  Vorhofs  gelegener,  dann  hierher  an  seine  Eückseite 
gedrückter  Raum  ausgebildet,  der  dem  venösen  Zufluß  des  Herzens  entspricht  und 
somit  die  Venen  aufnimmt,  der  sogenannte  SinusvenosusoderSinusreuniens 
(s.  Fig.  199)  später  Saccus  reuniens  genannt  (s.  oben).  Die  Randleisten  der 
Sinusmündung  springen  als  Valvulae  venosae  dextra  und  sinistra  in  das 
Lumen  des  Vorhofes  vor.  Die  rechte  wird  zur  Valvula  Eustachii,  die  linke  bezeichnet 
His  als  Valvula  sinistra  vestibuli.  Den  Zugang  des  Sinus  reuniens  selbst 
zum  Vorhof  vermittelt  eben  die  oben  genannte  Porta  vestibuli.  Diese  besitzt  nach 
unten  und  links  vom  Sinus  revmiens  noch  einen  Teil,  welcher  die  „Area  inter- 
posita".  eine  aus  dem  Gekröse  des  Herzens  stammende  bindegewebige  Masse  ent- 
hält. In  diese  laufen  jene  beiden  Randfalten  des  Sinus  reuniens  nach  unten  zu 
aus.  Aus  der  „Area  interposita"  wächst  sodann  ein  Bindegewebskeil  in  das  Lumen 
des  Vorhofs  hinein,  Spina  vestibuli  benannt,  der  sich  als  Septum  mtermedium 
nach  dem  Ohrkanal  zu  weiter  wachsend  fortsetzt. 


Fig.  186.  Herz  eines  menschl.  Embryo  von  2,15  mm  Körperlänge  (nach  His). 
K  Kammer,  To.  Truncus  arteriosus,  V  venöses  Ende  des  S-förmig  gekrümmten  Herz- 
schlauches. (Aus  Hertwig,  Lehrbuch  d.  Entwicklungsgesch.,  Jena  [Fischer],  1898, 
6.  Auflage.) 

Fig.  187.  Herz  eines  menschlichen  Embryo  der  5.  Woche  (nach  His).  rk,  Ik 
rechte,  linke  Kammer,  si  Sulcus  interventriciüaris,  Ta  Truncus  arteriosus,  Iho,  rho 
linkes,  rechtes  Herzohr.   (Aus  Hertwig  1.  c.) 

Diese  Spina  vestibuU  und  das  Septum  intermedium  verbinden  sich  mit  dem 
vorderen  Schenkel  des  Septum  superius;  sie  bilden  so  die  vordere  Umrahmung  des 
Foramen  ovale  i.  e.  den  vorderen  Teil  des  Septum  atriorum.  Die  linke  Randklappe 
des  Sinus  reuniens  bauscht  sich  nun  nach  links  zu  unter  dem  Septum  superius 
durch  und  verwächst  mit  diesem  an  ihrer  Rückfläche.  Sie  bildet  so  den  hinteren 
Teil  des  Septum  atriorum;  die  Valvula  foraminis  ovaüs  wird  auf  diese  Weise  her- 
gestellt. 

So  entsteht  das  Septum  atriorum  nach  His  noch  komplizierter  aus  3  Teilen. 
Bei  den  Entwicklungshemmungen  des  Septum  atriorum  wurde  früher  die  RoKi- 
TANSKYSche  embryologische  Darstellung  von  ihm  selbst  in  die  Teratologie  des  Septums 
eingeführt,  in  neueren  Arbeiten  wird  meist  die  BoRNsche  Darstellung  zugrunde 
gelegt. 

Bald  nach  Beginn  der  Bildung  des  Septum  atriorum  bildet  sich  auch  das 
Septum  ventriculorum  aus  (s.  Fig.  197,  198,  199,  200,  201).  Schon  gegen 
Ende  des  ersten  Monats  hat  die  Muskulatur  der  Ventrikel  sich  sehr  stark  verdickt; 
Muskelbalken  springen  in  das  Lumen  weit  vor.  Eine  besonders  vorspringende  halb- 
mondförmige Falte  von  der  unteren  hinteren  Wand  ausgehend,  stellt  den  ersten  Be- 


Fig.  186. 


Fig.  187. 
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Fig.  192.  Fig.  193. 


Fig.  188 — 196.  Entwicklung  der  Ostien  und  Scheidewände  des  Herzens  (nach 
Boen). 

A.d.  Atrium  dextrum,  A.s.  Atrium  sinistrum,  A.o.  Arteria  aorta,  Ai-.p.  Arteria 
pulmonalis,  B  Bulbus,  E  Endocardkissen,  E.o.  oberes  Endocardkissen,  E.u.  unteres 
Endocardkissen,  F.av.c.  Foramen  atrioventriculare  commune,  F.av.d.  und  e.  Foramen 
atrioventriculare  dextrum  et  sinistrum,  Ol  Ostium  primum.  OII  Ostium  secundum 
(Foramen  ovale),  O.iv.  Ostium  interrentricidare,  S.iv.  Septum  interventriculare, 
Sp.i.  Spatium  interseptovalvulare,  SI  Septum  primum,  Sil  Septum  secundum,  S.v. 
Sinus  venosus,  V.d.  und  s.  Ventriculus  dexter  et  sinister,  V.r.d.  und  «.  Valviila 
venosa  dextra  et  sinistra. 

Aus  ViERORDT,  Die  angeborenen  Herzkrankheiten,  in  Nothnagels  spez.  Path. 
u.  Ther.,  Bd.  XV,  Teil  2,  Wien  (Holder)  1901. 
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ginn  der  Kammerscheidewand  (Septum  ventriculorum  sive  interventriculare)  dar. 
Dasselbe  entspricht  dem,  wie  besprochen,  sehr  früh  angelegten  außen  am  Herzen 

Arp  A.O. 


.F.avc 


Fig.  194. 


JiT.p.  A.O. 


■  Favs 


S.iv 


Fig.  196. 


Fig.  197. 


Fig.  194—196.  Siehe]Figuren- 
■erklämng  p.  352. 

Fig.  197.  Herz  eines  mensch- 
lichen Embryo  von  10  mm  Länge, 
hintere  Hälfte  des  geöffneten  Herzens, 
nach  His.  ks  Kammerscheidewand, 
Ik,  rk  Unke,  rechte  Kammer,  si  unterer 
Teil  der  Vorhofsscheidewand  [Septum 
intermedium  (His)],  Iv,  rv  linker, 
rechter  Vorhof,  sr  Einmündung  des 
Sinus  reuniens,  vs  Vorhofsscheide- 
wand [Vorhofssichel  (His),  Septum 
intermedium  (Boen)]  ,  Ps  Septum 
spurium,  *  EusTAcmsche  Klappe. 
(Aus  HEßTmo,  1.  c.) 

Fig.  198.  Herz  eines  mensch- 
lichen Embryo,  hintere  Hälfte  eines 
geöffneten  Herzens  eines  mensch- 
lichen Embryo  der  5.  Woche,  nach 
His.  ks  Kammerscheidewand,  Ik,  rk 
linke,  rechte  Kammer,  ok  Ohrkanal,  Iv,  rv 
des  Sinus  reuniens,  vs  Vorhofsscheidewand 


linker  rechter  Vorhof, 
[Vorhofssichel  (His), 


sr  Einmündung 
Septum  primum 


(Boe,n)J,  Ps  Septum  spurium,  *  EtrsTACHische  Klappe.    (Aus  Hertwig,  1.  c.) 
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sichtbaren  Sulcus  iiiterventricularis.  Das  Septiim,  welches  von  unten  hinauf  wächst, 
ist  das  „Septum  inferius".  An  der  oberen  Wand  bildet  sich  zwischen  dem 
Conus  arteriosus  und  dem  Ohrkanal  eine  Leiste:  das  „Septum  superius".  Beide 
Septen  wachsen  einander  entgegen  und  berühren  sich.  His  legt  nun  hier  noch 
großes  Gewicht  auf  die  Spma  vestibuli,  welche  der  Area  interposita  entwächst.  Von 
ihr  soll  ein  starker  stengelartiger  Fortsatz  ausgehen,  und  in  den  Ohrkanal  gelangen 
—  das  bereits  oben  erwähnte  „Septum  intermedium". 

Mit  einigen  AVort-en  müssen  wir  hier  der  Veränderungen  gedenken,  die  im  Ohr- 
kanal mzwischen  vor  sich  gegangen  sind  oder  nunmehr  vor  sich  gehen.  Durch 
Abplattung  des  Endothelrohres  in  sagittaler  Richtung,  welche  fortschreitet,  bis  die 
gegenüberliegenden  Wandungen  sich  im  Ohrkanal  beinahe  berühren,  entsteht  hier 
als  Verbindimg  zwischen  Ventrikel  und  Atrium  ein  enger  querer  Spalt.  Links  und 
rechts  entwickeln  sich  durch  lokale  Wucherung  des  Innenrohres  zwei  wulstige  Lippen, 
die  Endothelkissen  oder  Endocardkissen,  auch  Atrioventricular- 
Hppen  (Lindes)  genannt.   Sie  bestehen  außer  aus  dem  sie  beziehenden  Endothel 


Fig.  199.  Schnitt  durch  Herz  von  Embryo  (8,5  mm  lang).  Vergr.  36. 
Oe.  Oesophagus,  Lg  Lunge,  M.-pp.  Membrana  pleuro-pericardiae,  S.r.d.  und  S.r.s.  Sinus 
reuniens,  rechtes  vmd  Unkes  Horn,  V.E.  Valvula  Eust.,  S.int.  Septum  intermedium, 
S.inf.  Septum  mfer.,  S.a.  Septum  aorticum.  (Aus  His,  Anatomie  menschlicher 
Embryonen.    III.  Zur  Geschichte  der  Organe,  Leipzig,  F.  C.  W.  Vogel,  1885.) 

aus  gallertiger  Bindesubstanz.  Hier  setzt  also  das  Septum  intermedium  an  und  teilt 
so  das  gemeinsame  Ostium  atrioventriculare  commune  des  Ohrkanals  in  zwei  Teile, 
so  daß  ein  Ostium  atrioventriculare  dextrum  und  ein  sinistrum  ent- 
steht (Fig.  194,  195,  196).  Gleichzeitig  wird  der  dorsale  und  ventrale  Endocardwulst 
je  in  seiner  Mitte  halbiert. 

Von  imten  her  wächst  nun  das  die  Kammerscheidewand  bildende  Septum 
inferius  nach  oben  nach  dem  Arterienbulbus  und  nach  der  VentricularöfFnung  zu. 
Letztere  liegt  ursprünghch  mehr  in  der  linken  Hälfte  der  Kammer,  rückt  dann  aber 
mehr  nach  rechts,  so  daß  das  Septum  inferius,  das  gemeinsame  Ostium  artrioventri- 
culare  in  der  Mitte  treffend,  mit  zu  seiner  Teüung  beiträgt  und  dem  Septum  inter- 
medium (vom  Septum  atriorum)  gegenüber  ansetzt. 
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So  wird  das  zwischen  den  beiden  Kammern  gelegene  „Ostium  inter- 
ventriculare"  durch  das  Septum  zwischen  linkem  und  rechtem  Ventrikel  mehr 
eingeengt.  Im  Septum  bleibt  also  über  den  zwei  AtrioventricularöfFnungen  gelegen 
eine  OefFnung,  der  spätere  Aortenzugang.  Es  hängt  dies  mit  der  jetzt  zu  oe- 
sprechenden  Bildung  des  Septum  im  Truncus  arteriosus  zusammen. 

Der  arterielle  Bulbus  gehört  ziinächst  der  rechten  Hälfte  der  Kammer 
an;  sein  Anfangsteil  ist  durch  das  schon  oben  erwähnte  Fretum  Halleri  charak- 
terisiert. Hier  entstehen  vom  Endothel  ausgehend  zwei  seitliche  Endocard- 
platten,  später  Endothel-  oder  Bulbuswülste,  welche  einander  ent- 
gegenwachsen und  so  das  Lumen  des  Truncus  arteriosus  communis  in  ein  hinteres 
und  eia  vorderes  Rohr  trennen.  Dabei  findet  die  Leistenbildung  in  leicht  spiraliger 
Richtung  statt,  so  daß  die  beiden  Arterienrohre  eine  Drehung  um  eine  gemeinsame 
Achse  erhalten.  Während  am  Conusende  die  beiden  Oeffnungen  sagittal  stehen, 
findet  sich  weiter  oberhalb  die  vordere  Arterie  nach  links  verschoben,  die  hintere 
nach  rechts.    Erstere  wird  zur  Arteria  pulmonalis,  letztere  zur  Aorta  (s.  Fig.  202). 


Fig.  200.  Durchschnitt  durch  das  Herz  von  Embryo  Br2  (13,6  mm  lang). 
Vergr.  36.  Bezeichnungen  wie  oben.  R.V.  und  L.V.  Rechter  und  linker  Vorhof, 
£r  Bronchus.    (Aus  His,  1.  c.) 

Diese  Scheidiuig  in  zwei  Kanäle  ist  ganz  unabhängig  von  der  Bildung  des  Kammer- 
septums  im  Truncus  arteriosus  selbst  vor  sich  gegangen.  Das  untere  (Ventrikel) 
Ende  des  Bulbus  weitet  sich  nach  links  und  hinten  aus,  so  daß  es  nicht  mehr  allein 
über  dem  rechten  Ventrikel  liegt.  Die  linke  der  im  Truncus  arteriosus  entstehenden 
Leisten  wächst  nun  sogar  m  den  Ventricularraum  hinein  vor.  Als  Septum 
aorticum  wächst  es  bis  zum  Septum  inferius  des  Septum  ventriculorum  hinab 
imd  verwächst  mit  ihm  (wie  mit  dem  Septum  intermedium  nach  His).  So  wird  das 
Ostium  interventriculare  durch  die,  also  vom  Septum  aorticum  gelieferte,  sogenannte 
„Pars  membranacea"  geschlossen.  Der  Abschluß  der  Ventrikel  ist  somit  ein 
vollständiger,  und  die  Aorta  wird  durch  das  Vorwachsen  des  Septum  aorticum  in 
den  Unken  Ventrikel  einbezogen. 

Auch  äußerhch  hat  sich  die  Trennung  des  Truncus  communis  durch  Längs- 
furchen dokumentiert;  jetzt  gestalten  sich  die  beiden  Gefäßrohre  ganz  selbständig. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  24 
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Die  „Pars  membranacea"  als  Verschluß  des  Ostium  interventriculare  bedeutet 
so,  wie  EöSE  sagt,  „den  Schlußstein  in  der  definitiven  Scheidung  des  primitiven  ein- 
fachen Herzschlauches  in  die  vier  sekundären  Herzräume".  Die  beiden  Ventrikel 
sind  jetzt  vöUig  geschieden,  die  beiden  Vorhöfe  kommunizieren  nur  durch  das 
Foramen  ovale. 

Wie  wir  sehen,  ist  die  Bildung  der  drei  Septen  (der  Vorhöfe,  der  Kammern 
und  des  Tnmcus  arteriosus)  überaus  kompüziert.  Erst  eingehende  neue  embryo- 
logische Studien  haben  zu  diesen  Kenntnissen  geführt.  Eokitastsky  hatte  —  und 
das  ist  für  die  Klassifizierung  der  Mißbildungen  sehr  wichtig  —  angenommen,  daß 
das  Septum  ventriculorum,  nicht  das  Septum  aorticum,  wie  hier  vorgetragen,  den 
Abschluß  der  Kammerhöhlen  und  die  Trennung  der  beiden  Gefäßbahnen  vollende. 
Auch  die  komplizierten  Verhältnisse  der  Bildung  des  Septum  atriorum  und  des 
Septum  ventriculorum  aus  mehreren  Bestandteilen  sind  sehr  wichtig,  weil  sie  uns 
die  partiellen  Defekte  der  Septen  erklären. 

Einige  weitere  Prozesse,  welche  zum  Ausbau  des  Herzens  führen,  müssen  hier 
noch  angedeutet  werden. 


Fig.  201.  Herzdurchschnitt  von  Embrjfo  Sch.  (13,8  mm  lang).  Vergr.  36. 
Bezeichnungen  wie  oben.  P.  Lunge,  Ost.  Ostia  atrioventricularia  dext.  und  sinist., 
A.d.  und  A.S.  Atrium  dextrum  und  sinistrum,  S.s  Septum  superius.  (Aus  His,  1.  c.) 


Es  ist  schon  kurz  erwähnt  worden,  wie  das  Ostium  atrioventriculare  commune 
in  die  Mitte  gerückt,  von  oben  und  unten  durch  die  Septen  in  2,  ein  rechts  und  ein 
links  gelegenes  Ostium,  geschieden  wird.  So  entstehen  4  Endocardkissen.  Die  dor- 
salen Teilstücke  verschmelzen  mit  den  entsprechenden  der  entgegengesetzten  Seite, 
so  büden  sich  2  Wülste,  der  eine  in  das  Ostium  atrioventriculare  dextrum,  der 
andere  in  das  sinistrum  vorspringend;  sie  üefern  die  Grundlage  für  je  eine  mediale 
Zipfelklappe. 

An  der  lateralen  Wand  der  Ostia  treten  auch  Endocardwucherungen  auf,  welche 
den  Ausgangspunkt  für  die  anderen  Zipfelklappen  darstellen.  Diese  Teile  der 
Klappen  verschwiaden  aber  zum  großen  Teil  wieder;  die  Klappen  selbst  sind  musku- 
lösen Ursprungs,  von  der  benachbarten  Kammerwand  aus  entstehend,  indem  deren 
Muskelballen  allmählich  auf  die  Unterfläche  der  Endocardvorsprünge  übergreifen. 
Die  Verkümmerung  der  Muskulatur  und  Umwandlung  in  die  Klappen  geht  in  der 
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Weise  vor  sich,  daß,  während  der  Hauptteil  der  Kammer  statt  des  schwammigen 
Muskelbaues  durch  Verbreiterung  der  Muskeln  und  Emengung  der  Zwischenräume 

a..  a.  P 


Fig.  202.  Querschnitte  durch  den  Aortenbulbus  vom  Embryo  Rg  (11,5  mm 
lang).   Vergr.  29. 

Der  hnke  Einschnitt  kurz  nach  dem  Austritt  aus  dem  Ventrikel,  der  rechte 
vor  der  Insertion  am  Vorderdarm.  o.  Aortenbahn,  F.  Pulmonalbahn.  (Aus  His  1.  c.) 


Aorta  III,  IV     Aorta  V 


Ventriculvß 
sinister 


Ventriculus 
dexter 


Fig.  203.  Herz  eines  Kaninchenembryo,  von  hinten  gesehen,  bei  3,4  mm  Kopf- 
länge (vom  Vorderhirn  und  zwar  vom  vorstehensten  Punkt  bis  zum  vorstehenden 
Punkt  des  Mittelhirns  gemessen).  12^2  Tage  nach  der  Begattung.  (Nach  einem 
Modell  von  Born.) 

Am  hinteren  Umfang  des  embryonalen  Herzens  treten  die  großen  Venen  ein; 
hier  sind  dargestellt: 

Die  beiden  Venae  cavae  superiores  (dextra  und  sinistra). 

Die  Vena  cava  inferior  und  der  Sinus  reuniens  dexter  und  sinister  mit  dem 
unteren  Querstück,  wodurch  der  linke  sein  Blut  in  den  rechten  ergießt.  Die  punk- 
tierte Oberfläche  an  der  Wand  der  Sinus  und  zwischen  denselben  zeigt  die  Ver- 
w^achsung  durch  das  Mesocardium  posterius  mit  der  Lungenanlage  und  die  Lungen- 
vene dazu.  Die  Vorkammerabteilung  des  Herzens  wird  durch  eine  tiefe  breite  Bucht 
äußerlich  in  eine  rechte  und  linke  Hälfte  getrennt.  Mit  der  Verlagerung  der  Vor- 
höfe sind  auch  die  Ductus  Cuvieri  und  die  Vena  cava  inf.  in  die  Höhe  gerückt. 

Aus  Kollmann,  1.  c. 

24* 
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kompakter  wird,  die  Balken  gerade  in  der  Umgebung  der  Ostia  atrioventricularia 
immer  dünner  und  vom  Blutstrom  mehr  unterminiert  werden,  so  daß  sie  ihre  ^NIus- 
kulatur  allmähhch  ganz  verHeren.  f?o  wandelt  sich  die  muskulöse  Anlage  zum  Teü 
in  die  Atrioventrikularklappen,  zum  Teil  aber  weiter  unten  auch  in  sehnige  Fäden 
—  Chordae  tendineae  —  um.  Letztere  dienen  den  Klappen  zur  Befestigung  an 
den  iluskeln.  die  hier  speziell  als  PapUlarmuskeln  bezeichnet  werden.  Durch  die  Ver- 
dünnung der  ^luskelballen  hat  sich  das  Liimen  der  Kammer  besonders  unterhalb 
der  Klappen  naturgemäß  geweitet.  Die  Büdung  der  Atrioventrikularklappen  ist 
besonders  von  Beexays  studiert  worden. 

Auch  die  Seminularklappen  haben  sich  an  der  als  Fretum  Halleri  bezeich- 
neten leicht  verengten  Stelle  des  großen  .Arterienstam  mes  noch  vor  dessen  Teüung  in 
Gestalt  von  4  aus  Gallertgewebe  mit  Endothelüberzug  bestehenden  Endocardwülsten 
angelegt.  Zwei  dieser  Bulbuswülste  bleiben  bei  der  Teümig  des  Truneus  commiuiis 
in   Aorta  imd  Arteria   pidmonalis  unversehrt  —  die  vordere  bleibt  im  vorderen 


Fig.  204.   Aortenbogen  der  Säuger  und  des  Menschen  schematisch  dargestellt. 

Der  Ursprung  aus  dem  Truneus  arteriosus,  der  Verlauf  der  Aortenbogen,  ihre 
Fortsetzung  in  die  Aortenwurzeln  und  die  Entstehimg  der  dorsalen  Aorta. 

Es  sind  von  den  Eeptüien  angefangen  6  Aortenbogen  auf  jeder  Seite  bei  allen 
bisher  imtersuchten  Säugern  nachgewiesen  worden.    Auch  bei  dem  Menschen. 

Aus  Kolliiajs":n",  1.  c. 

Kanal  (der  Prdmonalis),  der  hintere  im  hinteren  (der  Aorta)  —  während  die  beiden 
seithchen  bei  der  Teilimg  selbst  halbiert  werden,  so  daß  je  2  Hälften,  und  zwar  die 
hinteren  der  Aorta  und  die  vorderen  der  Pulmonahs  zugehören.  Jedes  Gefäß  hat 
somit  jetzt  3  ^\^ülste.  Die  Pulmonahs  einen  vorderen  und  einen  linken  und  rechten, 
die  Aorta  einen  hinteren  imd  einen  linken  sowie  rechten.  Diese  Wülste  legen 
sich  aneinander,  werden  allmählich  von  dem  der  Peripherie  zugewandten  Ende  her 
unter  Schrumpfung  des  Gallertgewebes  ausgehöhlt,  und  werden  so  zu  zunächst  dick- 
wandigen, später  dünnwandigen  Klappen  in  Gestalt  von  Taschen. 

i)er  Smus  oder  Saccus  reuniens  wird  allmähhch  in  die  Wand  des  Vorhofes 
einbezogen  und  verschwindet  so  als  selbständige  Bildung  (Fig.  203).  Die  großen 
Venenstämme,  die  in  das  rechte  Stnushom  sich  ergossen,  die  Venae  cavae 
superiores  imd  an  der  hinteren  Wand  die  Vena  cava  inferior,  münden  jetzt  selb- 
ständig und  rücken  auseinander.  Die  linke  Vena  cava  superior  verkümmert  sodann 
zur  Vena  obliqua  atrü  sinistri  (^Iakshall)  oder  zum  Ligamenüim  venosum  cavae 
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sLnistrae.  Aus  dem  linken  Sinushom  entsteht  der  Sinus  coronarius.  Die  Lungen- 
venen münden  jetzt  in  den  hnken  Vorhof,  zunächst  in  Gestalt  einer  gemeinsamen 
Vene,  später,  indem  diese  sich  ausweitet  und  in  den  Vorhof  einbezogen  wird,  in 
Gestalt  von  4  getrennt  und  direkt  in  den  Vorhof  mündenden  Limgenvenen  (s.  Fig.  206). 
Das  öeptum  spurium  des  Vorhofes,  wie  die  linke,  den  einstigen  Sinus  reuniens  be- 


i.  dext. 


Fig.  205.  Arterien,  wie  sie  sich  bei  den  Säugern  und  dem  Menschen  aus  den 
Aortenbogen  und  den  Aortenwurzeln  entmckeln. 

Die  beiden  ersten  Aortenbogen  und  der  fünfte  werden  zuriickgebildet,  die 
übrigen  drei  entwickeln  sich  zum  Carotidenbogen,  Aortenbogen  imd  Lungen-  oder 
Pulmonahsbogen. 

Aus  Kollmann,  1.  c. 

grenzende  Sinusklappe  verlöten  mit  dem  Septum  atriorum.  So  verschwinden  sie 
und  mit  ümen  das  zwischen  diesen  Septen  einst  gelegene  Spatium  interseptovalvulare. 
Die  rechte  Sinusklappe  wird  halbiert  und  stellt  an  der  Einmündung  der  unteren 
Hohlvene  die  Valvula  Eustachii,  an  derjenigen  des  Sinus  coronarius  die  Val- 
vula  Thebesii  dar. 

Fig.  206.  Zur  Darstellung  der  Entstehimg  der  4  Lungen- 
venen aus  einem  Stamm. 

S  Lungen venenstamm,  aa  dessen  beiden  Aeste,  bb  und  b.b^ 
die  beiden  Zweigpaare  der  vorigen.  Die  PfeUe  bedeuten  die 
Richtung  jenes  Zuges,  durch  den  zuerst  der  Stamm,  später  aber 
auch  dessen  beide  Aeste  in  den  linken  Vorhof  aufgehen,  infolge- 
dessen die  4  Venen  direkt  in  den  Vorhof  münden. 

Aus  Preisz,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  VII,  1890. 

Für  die  Aortenbögen  —  zu  denen  sich  der  Truncus  arteriosus  umgestaltet  — 
\vird  am  besten  an  dem  alten  RATHKEschen  Schema  festgehalten,  und  man  geht 
jetzt  auch  bei  den  Amnioten  von  einem  Grundschema  von  6  (nicht  5)  Bögen  aus 
(s.  Fig.  204).  (Nach  Boas  und  Zenimeemann.)  Der  5.  geht  frühzeitig  ein  (und  wnirde 
daher  früher  übersehen),  auch  der  1.  und  2.  Bogen  obUterieren  (s.  Fig.  205).  So 
bleiben  nur  3  bestehen  (der  3.,  4.  und  6.  Bogen).  Der  einfache  Truncus  aortae  gibt 
die  beiden  6.  oder  Pulmonalbögen  ab  und  spaltet  sich  üi  2  Längsstämme,  welche 
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den  3.  (Carotidenbogen)  und  4.  Bogen  entsenden.  Vom  4.  Bogen  bleibt  rechts  nur 
die  Strecke  erhalten,  welche  die  rechte  Carotis  communis  und  die  rechte  Subclavia 
abgibt  (Arteria  anonyma),  während  sich  der  Unksseitige  4.  Gefäßbogen  mächtig  zum 
Arcus  aortae  entwickelt.  Auch  am  6.  Bogen  bildet  sich  die  rechte  Hälfte  mehr 
zurück  und  wird  zum  rechten  Pulmomonalast,  während  der  linke  6.  Bogen  außer  zur 
linken  Pulmonalarterie  zum  Ductus  arteriosus  Botalü  wird,  welcher  den  Anschluß 
an  die  Aorta  erreicht. 

So  vollzieht  sich  auch  hier  an  den  Kiemenbögen  durch  Obliteration  einzelner, 
Zimahme  anderer  Gefäßstrecken  die  am  Herzen  und  am  Truncus  arteriosus  schon 
besprochene  Scheidung  in  zwei  ganz  getrennte  Blutkreisläufe,  den  kleinen  oder  Lungen- 
kreislauf und  den  großen  oder  Körperkreislauf. 

Carotis  sin. 


Fig.  207.  Herz  eines  Neugeborenen,  injiziert,  von  vorn  gesehen  und  in  die 
senkrechte  Richtung  gebracht.  (Anatomische  Sammlung  in  Basel.)  Die  rechte  Herz- 
hälfte ist  blau,  die  finke  rot  gefärbt,  die  Aorta  descendens  besitzt  dagegen  eine 
Mischfarbe  aus  den  beiden  vorhergehenden  Farben,  um  die  Mischung  des  Blutes 
durch  die  Aufnahme  des  Ductus  arteriosus  anzudeuten.    Aus  Kollmann  1.  c. 


Ist  so  das  Herz  mit  seinen  Hauptgefäßen  fertig  ausgebildet  (s.  Fig.  207),  so 
sehen  wir  vor  allem  zwei  Dinge,  welche  den  embryonalen  Zustand  noch  repräsentieren, 
und  welche  mit  den  ersten  Atemzügen  nach  der  Geburt  verschwinden.  Der  oben 
erwähnte  Ductus  arteriosus  Botalli  erhält  sofort  mit  den  ersten  Atemzügen 
kein  Blut  mehr  und  obliteriert  zu  einem  bindegewebigen  Strang.  (Genaueres  siehe 
beim  Ductus  Botalli.) 

Andererseits  besteht  während  des  ganzen  fötalen  Lebens  noch  eine  Oeffnung 
im  Septum  der  Vorhöfe,  das  Foramen  ovale.  Hinten  und  unten  wird  dieses  vom 
Septum  atriorum  umrandet;  von  hier  aus  wächst  eine  bindegewebige  Membran,  die 
Valvula  foraminis  ovalis,  nach  vorne  vor  und  engt  so  später  das  Foramen  ovale  ein. 
Von  oben,  unten  und  vorne  wird  das  Foramen  ovale  vom  Limbus  Vieussenü  be- 
grenzt, einer  Muskelleiste  der  Vorhofswand,  die  nach  innen  vorspringt.    Mit  der 


Eigene  Einteilung  der  Herzmißbildungen. 
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Geburt  lagert  sich  die  Valviüa  foraminis  ovalis  über  die  Oeffiuuig,  den  häutigen 
Verschluß  derselben  liefernd  und  greift  in  den  oben  und  vorn  gelegenen  Limbus 
Vieussenii  ein ;  so  wird  das  Foramen  normaUter  ganz  verschlossen. 

Wir  sehen  aus  diesem  kurzen  Abriß,  wie  kompliziert  die  Ent- 
wicklung- gerade  des  Herzens  ist.  Eine  Einfügung  und  Einteilung 
der  Mißbildungen  des  Herzens  nach  entwickluugsgeschichtlichen 
Momenten  ist  hierdurch  sehr  erschwert.  Besonders  ist  dies  dadurch 
der  Fall,  daß  eine  einheitliche  Darstellung  der  entwicklungsgeschicht- 
lichen Verhältnisse  nicht  existiert,  daß  viele  Punkte  und  auch  die 
Nomenklatur  bei  den  beiden  modernen  Hauptbearbeitern  dieses  Ge- 
bietes —  His  und  Born  —  keineswegs  übereinstimmen,  und  vor 
allem  dadurch,  daß  fast  sämtliche  Arbeiten  noch  von  der  Rokitansky- 
schen  embryologischen  und  teratologischen  Herzforschung,  welche  ja 
grundlegend  war,  trotzdem  sie  heute  nicht  mehr  in  allem  zu  Recht 
besteht,  ausgehen.  Wir  müssen  uns  daher  auch  im  folgenden  an  sie 
halten,  auch  in  Punkten,  in  denen  eine  Aenderung  wohl  wünschens- 
wert wäre. 

Ich  habe  es  trotz  dieser  Schwierigkeiten  versucht,  obige  Einteilung* 
der  Mißbildungen  des  Herzens,  wie  bereits  dargelegt,  möglichst  nach 
ihrer  teratogenetischen  Terminationsperiode  vorzunehmen  und  will 
dies  hier  kurz  weiter  ausführen.  Ich  halte  mich  dabei  an  die  im 
ViERORDTschen  Buch  gegebene  Tabelle,  welche  zum  Teil  von  Born 
mit  bearbeitet  wurde,  und  welche  für  die  einzelnen  Abschnitte  der 
Herzbildung  die  menschlichen  embryonalen  Zeiten,  soweit  bekannt^ 
unter  Vergleich  mit  den  vom  Kaninchen  bekannten  angibt. 

Mein  K ap i t el  1  umfaßt  die  Nichtanlage  des  Herzens 
(Acardie)  und  falsche  Anlage  des  Herzschlauches  (Transposition, 
Dextrocardie).  Da  die  Schleifenbildung  des  Herzens  bereits  am  12. 
bis  15.  Tag  vor  sich  geht,  müssen  wir  für  diese  Mißbildungen  schon 
diese  überaus  frühe  Terminationsperiode  annehmen.  Doch  mag  für 
einen  Teil,  wie  z.  B.  für  die  Transposition  der  Ventrikel,  auch  eine 
etwas  spätere  Zeit  in  Betracht  kommen. 

IL  Hemmungsbildungen  der  Septen,  sowohl  des  Septum 
atriorum,  wie  des  ventriculorum  und  des  Septum  trunci. 

Von  den  Septen  wird  das  erstgenannte  zuerst,  die  beiden  anderen 
aber  sehr  bald  darauf  angelegt.  Diese  Reihenfolge  dürfte  auch 
für  die  Mißbildungen  gewöhnlich  stimmen.  Die  erste  Andeutung 
des  Vorhofseptums  kann  auf  den  21.  Tag  angesetzt  werden.  Die 
Herzen  mit  völligem  Mangel  des  Septum  atriorum  sind  also  in  diese 
frühzeitige  teratogenetische  Terminationsperiode  zu  verlegen  und  in 
derselben  Weise  diejenigen  mit  völligem  Fehlen  des  Septum  ventri- 
culorum in  eine  nur  wenig  spätere  Zeit:  in  die  4.  Woche.  Da  nach 
RÖSE  und  KÖLLiKER  die  Vollendung  des  Septum  atriorum  und 
ventriculorum  in  die  7.  Woche  fällt,  dürfen  wir  für  die  Fälle  mit 
zwar  angelegtem  aber  defektem,  d.  h.  nicht  recht  ausgebildetem  Septum 
atriorum  oder  bezw.  und  ventriculorum  die  7.  Woche  als  Terminations- 
zeitpunkt  annehmen;  und  zwar  die  letzte  Zeit  besonders  für  die 
Defekte  der  Pars  membranacea,  welche  in  der  6.  Woche  noch  offen 
ist,  und  sich  erst  in  der  7.  (bis  8.  Woche)  schließt.  Da  um  diese 
Zeit,  nämlich  die  7.-8.  Woche,  auch  die  völlige  Trennung  des  Truncus 
communis  in  Aorta  und  Pulmonalis  vollendet  sein  soll,  während  die 
Anlage  des  Septum  trunci  auch  etwa  in  der  4.  Woche  beginnt,  müssen 
wir  die  Terminationsperiode  für  die  Nichtanlage  dieses  Septums  — 
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Truncus  communis  persistens  —  etwa  in  die  4.  Woche,  für  die  falsche 
Ausbildung  des  Truncus  —  Transposition  der  Arterien,  Pulmonalstenose, 
Kommunikation  der  Arterien  —  spätestens  in  die  7. — 8.  Woche 
verlegen,  obwohl  ja  die  beiden  erstgenannten  Mißbildungen  wohl  zum 
großen  Teil  schon  in  die  Zeit  der  ersten  Anlage  des  Septums,  also 
wohl  auch  in  die  4.  Woche  zu  datieren  sein  werden.  Für  die  Fälle 
von  Pulmonalstenose,  welche  von  falscher  Anlage  der  Klappen  ab- 
zuleiten sind,  ist  ebenfalls  die  7. — 8  Woche,  in  welcher  diese  an- 
gelegt werden,  anzunehmen.  Eine  gewisse  Schwierigkeit  bietet  die 
Einordnung  des  offenen  Foramen  ovale.  Hier  werden  Fälle,  in  denen 
dasselbe  schon  mit  falscher  erster  Bildung  des  Vorhofsseptums  zu- 
sammenhängt, bis  zu  solchen  Fällen,  in  denen  erst  bei  der  Geburt 
der  Fehler  auftritt,  d.  h.  das  Foramen  nicht  durch  die  Valvula  ge- 
schlossen wird,  in  der  Literatur  zusammengefaßt,  und  oft  ist  auch  eine 
richtige  Datierung  in  der  Tat  unmöglich.  Aus  praktischen  Gründen 
haben  wir  diese  Anomalie,  deren  teratogenetische  Periode  also  einen 
sehr  großen  Spielraum  läßt,  mit  den  Defekten  des  Septum  atriorum 
zusammen  behandelt,  obwohl  ja  die  Terminationsperiode  hier  zum 
Teil  eine  denkbar  späte  ist. 

III.  Stenosen  der  Aorta:  am  Beginn  derselben,  am  Ductus 
Botalli  und  allgemeine  Enge  des  Aortenseptunis. 

Die  Stenosen  ersterer  Art  dürften  in  dieselbe  Zeit,  wie  die  Pul- 
monalstenosen  —  also  spätestens  7. — 8.  Woche  —  zu  verlegen  sein. 
Die  Stenose  in  der  Gegend  des  Ductus  Botalli  ist  (s.  dort,  besonders 
die  Auffassung  und  Einteilung  von  Bonnet)  erst  von  der  allerletzten 
Zeit  des  embryonalen  Lebens  und  zum  Teil  auch  erst  von  der  ersten 
des  postfötalen  Lebens  abzuleiten  (gehört  also  eigentlich  zum  Teil 
gar  nicht  zu  den  Mißbildungen  strictissimo  sensu).  Ebenso  ist  eine 
Terminationsperiode  für  die  allgemeine  Hypoplasie  der  Aorta  (und 
des  Herzens)  nicht  anzugeben,  die  Anlage  nur  allgemein  in  irgend- 
eine Zeit  embryonalen  Lebens  zurückdatierbar.  Aus  praktischen 
Gründen  haben  wir  die  Verengerungen  der  xlorta  zusammengefaßt. 

IV.  Verbildungen  der  Atrioventricular-  und  der 
Semilunarklappen.  Während  die  Anlage  beider  schon  um  die 
7.  Woche  beginnt,  soll  die  Zeit  ihrer  Weiterentwicklung  bezw.  Voll- 
endung im  3.  Monat  gegeben  sein.  Hierher  dürfen  wir  also  die 
teratologische  Terminationsperiode  wohl  spätestens  verlegen. 

V.  Offenbleiben  des  Ductus  Botalli.  Hier  fällt  die 
Zeit  der  Entstehung  der  Anomalie  naturgemäß  mit  dem  Beginn  des 
postfötalen  Lebens  zusammen. 

Von  den  als  VI.  Anhang  zusammengefaßten  kongenitalen 
Herzhypertrophien,  abnormen  Sehnenfäden  und  Septen, 
sowie  Gefäßanomalien,  können  erstere  naturgemäß  aus  jeder 
Zeit  des  embryonalen  Lebens  datieren,  ebenso  die  abnormen  Sehnen- 
fäden,  besonders  soweit  sie  auf  sekundären  Veränderungen  beruhen  — 
wenn  sie  mit  Vorliebe  vielleicht  auch  aus  der  Zeit  der  Umwandlung 
von  Muskeln  in  normale  Sehnenfäden,  also  aus  dem  3.  Monat  datieren. 
Die  abnormen  Septen  hängen  zum  Teil  von  falscher  Anlage  der  normalen 
Septen  ab,  sind  also  wie  die  Defekte  dieser  zu  datieren;  zum  Teil 
scheinen  sie  sich  von  zu  verschiedenen  Zeiten  des  embryonalen  Lebens 
auftretenden  Bildungen  abzuleiten.  Ebenso  datieren  die  Gefäßanomalien 
aus  den  verschiedensten  Zeiten  embryonalen  Lebens  und  sind  nur  aus 
praktischen  Gründen  kurz  zusammengefaßt. 
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In  der  obigen  Zusammenstellung  mag  man  auch  bereits  einen 
Hinweis  auf  die  Tatsache  sehen,  daß  sich  mehrere  Mißbildungen 
desselben  Herzens,  welche  etwa  der  gleichen  Zeit  der 
Entwicklung  entstammen,  überaus  häufig  kombinieren. 

Habe  ich  so  die  Zeit  des  Zustandekommens  der  Mißbildungen  ent- 
sprechend der  teratogenetischen  Terminationsperiode  in  den  Vorder- 
grund der  Einteilung  gestellt,  so  bin  ich  mir  wohl  der  Schwierig- 
keiten und  Unsicherheiten  bewußt.  Neue  embryologische  Unter- 
suchungen können  alles  wieder  ändern.  Und  doch  scheint  mir  jetzt 
der  Zeitpunkt  gekommen,  wo  man  schon  auf  festerem  Boden  embryo- 
logischer Kenntnisse  bauen  kann,  und  da  ist  eben  die  Zurück- 
datieruug  des  Fehlers  in  die  voraussichtliche  Zeit  seiner  Entstehung 
das  naturgemäße  und  am  meisten  aufklärende  Einteilungsprinzip. 
Sklavisch  sich  nur  nach  diesem  Gesichtspunkt  zu  richten,  wäre  aber 
auch  falsch,  so  daß  wir  aus  Gründen  der  Uebersichtlichkeit  dieses 
Einteilungsprinzip  öfters  zurückstellen  mußten. 

Allgemeines. 

(Die  altere  Literatur  zitiert  nach  Vieeordt). 

Albers,  Atlas  d.  paihol.  Anat.,  Abt.  III,  Bonn  I846. 

Arnold,  Virch.  Arch.,  Bd.  LI,  1870;  Virch.  Arch.,  Bd.  LH,  1871,  p.  U9. 

Arnone,  Rif.  med.,  Vol.  XVIII,  1902,  p.  267. 

Assmus,  Deutsches  Arch.  f.  Min.  Med.,  Bd.  XX,  1877,  p.  216. 

Baillie,  Philos.  Tr.,  Vol.  LXXVIII,  1778,  p.  350. 

Barbillon,  Progres  med.,  S.  2,  T.  III,  1886,  p.  2ZS.  Soc.  anat.,  22.  I.  1886. 
Bednar,  Krankheiten  der  Neugeborenen  und  Säuglinge,  Wien  1852. 
V.  Berks,  Wiener  Min.  Rundschau,  1896. 

Bizot,  Mem.  de  la  Soc.  med.  de  l'Observal.,  Paris  1837,  p.  262. 

Bouillaud,  Cyanose  in  Diciionn.  de  Med.  et  de  Chir.  prat.,  T.  VI,  Paris  1831. 

Brognoli,  Cianosi  in  Dizion.  d.  Soc.  med.  compil.  de  Mantegazza,  Mailand  1874,  Vol.  I, 

p.  2a,  p.  719. 
V,  Buhl,  Bayer.  Aerztl.  Intelligenzbl.,  1869,  p.  516. 
—,  Zeitschr.  f.  Biol.,  Bd.  XVI,  1880,  p.  215. 

Bums,  Von  einigen  der  häufigsten  und  wichtigsten  Herzkrankheiten  nebst  einer  er- 
gänzenden Ahhandhmg  des  Herausgebers  (F.  Nasse)  über  die  blaue  Krankheit.  Ueber- 
setzt.  Lemgo  1817. 

Calori  s.  Taruffi,  p.  224. 

De  la  Camp,  Berl.  Min.  Wochenschr.,  1903,  No.  3. 
Church,  St.  Bartholomews  Hosp.  Rpts.,  1865. 
■Cipriani,  Lo  Sperimentale,  Vol.  LXVI,  1890,  p.  127. 

Da  Costa  Alvarenga,    Gaz.  med.  de  Paris  1870,  p.  435,  473,  499,  513,  620,  629. 

Anat.   pathol.    et  pathogen,    d.   communicat.  entre  les  cav.  droites  et  les  cavites 

gauches  du  coeur,  Marseille  1872. 
Cnopf,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1889. 
Deguise,  De  la  cyanose  cardiaque,  These  de  Paris,  1843. 

Borsch,  Herzmuskelentzündung  als  Ursache  angeborener  Herzcyanose.  In.-Diss.  Erlangen, 
1855. 

Duchelc,  Handbuch  d.  spez.  Path.  u.  Ther.,  Bd.  I,  Lief.  I,  Erlangen  1862. 
V.  Dusch,   Verh.  d.  naturhist.-med.  Ver.  zu  Heidelberg,  Bd.  I,  1859,  p.  185.    Lehrb.  d. 
Herzkr.,  Leipzig  1868. 

Durey-Comte,  Contrib.  ä  l'et.  d.  retrecissemt.  congen.  de  l'artere  pulmon.  These  de 
Paris,  1887. 

Ecleer,  Beschreibung  einiger  Fälle  von  anomaler  Kommunikation  der  Herzvorhöfe  etc. 

In.-Diss.  Freiburg  i.  Br.  1839. 
Eger,  Deutsche  Klinik,  1857. 
— ,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1893,  p.  81. 
Eichhorst,  Correspondenzbl.  f.  Schiceiz.  Aerzte,  1895,  p.  210. 

Farre,  Pathol.  researches.  Essay  I:  On  malformat.  Of  the  human  heart  illustrated  by 

numer.  cases  and  five  plates  etc.,  London  1814. 
JFerber,  Arch.  d.  Heilkunde,  Bd.  VII,  1866,  p.  423. 


364 


Kapitel  IV. 


F4r£,  De  la  fam.  nevropath.,  p.  199. 

Ferrus,  Cyanose  in  Dictionn.  de  Med.,  2  ed.,  T.  IX,  1854,  P-  527. 
Fischer,  B.,  Verh.  d.  Deutsch.  Naturf.  Ges.,  Bd.  II,  2,  1908,  p.  43. 
Foerster,  Mißbildungen,  Jena  1861,  p.  137. 
Föhr,  In.-Diss.  1859. 

Friedreich,  In  Virch.  Handb.  d.  spez.  Path.  u.  Ther.,  Erlangen  1867  (2.  Aufl.). 
Friedberg,  Die  angebor.  Krankh.  d.  Herzens  u.  d.  großen  Gefäße  d.  Menschen  nebst 

Untersuchungen  über  den  Kreislauf  des  Foetus,  Leipzig  I844. 
Oarrod,  Bartholomews  Hosp.  Rpts.,  Vol.  XXX,  1894,  V-  5^- 

Geoffroy  St.-Hilaire,  Hist.  gener.  et  jtartic.  d.  anomal,  de  l'organism.  chez  l' komme  et 

les  animaux,  Paris  1832. 
Gerhardt,  Lehrb.  d.  Kinderkrankheiten,  Tübingen  1874  (3-  Aufl.).   1897  (5.  Aufl.). 
— ,  Deutsche  Klinik,  1857. 

Grancher,  Cyanose  in  Diction.  encycl.  d.  Soc.  med.,  S.  I,  T.  XXIV,  1883,  p.  48I. 
Günther,  In.-Diss.  Königsberg,  1897. 

Ointrac,  Rech,  analyt.  sur  div.  aßect.  dans  lesquelles  la  peau  presente  une  colorat.  bleue, 

Paris  I8I4.    Observat.  et  recherch.  sur  la  cyanose  ou  maladie  bleue,  Paris  1824, 
— ,    Cyanose  in  Nouveau  diction.  de  Med.  et  de  Chir.  prat.,  T.  X,  1869,  p.  619. 
Haase,  De  morbo  coeruleo.  Diss.  Leipzig  1813. 

V.  Hansemann,   Verh.  d.  Deutsch,  path.  Ges.,  Leipzig  1909,  p.  205, 
Hasse,  Spec.  pathol.  Anat.,  Leipzig  I84I,  Bd.  I,  p.  217. 
Habershon,  Tr.  of  Path.  Soc.  of  London,  Vol.  XXXIX,  1887188,  p.  71. 
Halbertsma,  Schmidts  Jahrb.  Bd.  CXIX,  p.  158. 
Harold,  Lancet  1898,  Vol.  I,  p.  499. 

Hein,  De  istis  cordis  deformat.  quae  sanguin.  ven.  cum  arter.  misceri  permittunt.  In.- 

Diss.  Göttingen,  1816. 
Heine,  Angeb.  Atresie  d.  ost.  arter.  devtr.  In.-Diss,  Tübingen,  1861. 
Hendly,  American  Lancet,  Detroit  1887,  p.  5. 
Hochsinger,  Auskultat.  d.  kindl.  Herz.,  Wien  1890. 
— ,    Wiener  med.  Presse,  Bd.  II,  1890,  p.  9. 
HuilLet,  Nice  med.,  1877. 

Hunter,  Medic.  observat.  and  inquiries  by  a  soc.  of  physic,  London  1784. 

Kaufmann,  Lehrb.  d.  spez.  pathol.  Anat.,  4-  Aufl.,  Berlin  1907,  p.  51. 

Kafie  s.  F6r6,  De  la  fam.  nevropath.,  p.  199. 

Kochel,  Verh.  d.  Deutschen  Naturf.  Ges.,  1908,  Bd.  II,  2,  p.  39. 

Kreysig,  Krankheiten  d.  Herzens,  systematisch  bearbeitet,  Berlin  1814117,  p.  34. 

Kuhn,  Correspondenzbl.  f.  Schweiz.  Aerzte,  Bd.  XXII,  1893,  p.  707. 

Kürschner,    Commentat.  de  corde  cujus  ventriculi  sanguinem  inier  se  communicant. 

Pro  venia  legendi  Marburgi  1837. 
Kussmaul,  Zeitschr.  f.  rat.  Medizin,  Bd.  XXVI,  1866,  p.  99. 

Laennec,    Traite  de  l'auscultat.  med.  et  d.  malad,  d.  poum.  et  d.  coeur,  S.  ed.,  Paris 
1826. 

Larcher,   Coeur.  Dict.  encyclop.  d.  Soc.  med.,  I.  Sir.,  T.  XVIII,  Paris  1876,  p.  293. 
— ,   Diction  encycl.  d.  Soc.  med.,  Anomalies  du  coeur. 
Landousy,  Bull,  de  la  Soc.  anat.  de  Paris,  1874,  P-  4^0. 

Lebert-Schroetter,  Ziemssens  Uandb.  d.  spez.  Path.  u.  Ther.,  Bd.  VI,  Leipzig  1879, 
p.  735. 

Louis,  Mem.  ou  recherch.  anat.-pathol.  de  la  communicat.  d.  cavites  droites  avec  les 

cavites  gauches  du  coeur,  Paris  1826. 
Luzet,  Arch.  gener.  de  Med.,  1890,  T.  I,  p.  725. 

Meckel,  De  cordis  conditionibus  abnormibus.  Dissertutio  Halae  1802.    Handb.  d.  pathol. 

Anat.,  Bd.  I,  Leipzig  1812. 
Meyer,  H.,   Virch.  Arch.,  Bd.  XII,  1857,  p.  497. 

Moussous,  Mal.  cong.  d.  coeur  Paris  (Encycl.  scientif.  d.  aides-mem.,  iVb.  1141)- 
Monti,  Allg.  Wiener  med.  Zeitung,  1902,  No.  11. 
Morgagni,  De  sedibus  et  causis  morbor.,  Venetiis  1762. 

Meissner,  Forschungen  d.  XIX.  Jahrh.  im  Gebiete  d.  Geburlsh.  Frauenzimm.-  u.  Kinderkr., 

3.  Teil,  Leipzig  1826,  S.  35 ff.  u.  167 ff.,  6.  Teil,  1833,  S.  41ff.,  207  f. 
Naunyn,  Untereis.  Aerztever.,  4-  VI,  1899. 

Naumann,  Handb.  d.  med.  Klinik,  Bd.  II,  Berlin  1830,  p.  319. 
Norman-Chevers,  Londoner  med.  Ges.,  I846. 

Orth,  Lehrb.  d.  spez.  pathol.  Anat.,  Bd.  I,  Berlin  1887,  p,  14^.  Pathol.  anat.  Diagnost., 

7.  Aufl.,  Berlin  1909,  p.  236. 
Otto,  Lehrb.  d.  pathol.  Anat.,  Bd.  I,  Berlin  1830,  p.  271. 
Paget,  Edinb.  med.  and.  surg.  Journ.,  Vol.  XXXVI,  1831,  p.  263. 
Paul,  Diagnost.  et  traitem.  d.  malad,  du  coeur,  2.  ed.,  Paris  1877. 


Literatur  zur  Entwicklungsgeschichte  des  Herzens. 


365 


Peacocle,  Med.  Times  and  Gazette,  1854  '"'"d  1866,  Vol.  I,  p.  233. 

— ,    On  malformat.  of  human  heart  with  origin.  cases,  1858,  2.  ed.  1866. 

Perreymond,  L' Union  med.,  1875,  p.  SOS. 

Pise,   Considerat.  sur  les  anomal,  cardiaq.  et  vascul.  qui  peuvent  causer  la  cyanose. 
These  de  Paris,  1854. 

Potain  et  Rendu,  Coeur  dict.  encycl.  d.  sc.  med.,  Paris  1876,  Vol.  XVIII,  p.  487,  619,  682, 
p.  487. 

Pott,  Fortschr.  d.  Med.,  Bd.  XIII,  1895,  p.  893,  933. 
— ,  Jahrb.  f.  Kinderheilkunde,  N.  F.  Bd.  XIII,  1879,  p.  11. 
Potoclci,  Progres  med.,  1886,  p.  776. 
Preiss,  Ziegl.  Beitr.,  Bd.  VII,  1890,  p.  245. 

Raab,  Fall  von  Atresie  d.  Lungenart.  mit  Verkümmerung  d.  rechten  Ventrikels,  Wiener 

med.  Jahrb.,  1878,  p.  296. 
Rauchfuss,  St.  Petersb.  med.  Zeitschr.,  Bd.  VI,  1864,  p.  370. 
— ,  Gerhardts  Handh.  d.  Kinderkrankh.,  Bd.  IV,  Tübingen  1878,  Abt.  I. 
Reils,  Arch.  f.  Physiol.,  Bd.  VI,  1805;  Arch.  f.  Physiol.,  1815,  Bd.  I. 
Reinhard,  Virch.  Archiv,  Bd.  XII,  1857,  p.  129. 
Reselc,  Allg.  Wiener  med.  Zeitg.,  1877. 
Ribbert,  Lehrb.  d.  spee.  Path.,  1902,  p.  11. 

Rilliet  et  Barthez,   (Barthez  et  Sanne),  Traite  clin.  et  prat.  d.  malad,  d.  enf.,  3.  ed., 

Paris  1887. 
Robinson,  Bull.  Ayer.  Clin,  Labor.,  1906. 

V.  RoTcitansTcy ,  Defekte  d.  Scheidewände  d.  Herzens,  Wien,  1875. 

— ,  Handb.  d.  pathol.  Anatomie,  Bd.  II,  Wien  1844-  Defekte  d.  Scheidewände  d.  Herzens, 

Wien  1875,  Braumüller. 
Rosenbach,  Encykl.  Jahrb.  f.  d.  ges.  Heilkunde,  1895,  p.  85. 
Sangalli,  La  scienza  e  la  pratica  della  anatom.  pat.,  Pavia  1875. 
Sansom,  Med.  Times  and  Gaz.,  1879,  Vol.  II,  p.  227. 
Schmaltz,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1888,  p.  921. 

Schmaus  (Herxheimer),  Grundriß  d.  pathol.  Anat.,  8.  Aufl.,  Wiesbaden  1907,  p.  352. 
Senac,   Traite  de  la  struct.  du  coeur,  de  son  action  et  de  ses  maladies,  Paris  1749. 

Detitsch  :  Prakt.  Abhandl.  von  den  Krankh.  d.  Herzes,  Leipzig  1781. 
Lew  Smith,  Amer.  med.  Times,  1860,  Vol.  I. 
Stenson,  Acta  Hafniensia,  T.  I,  1671/72,  Obs.  III,  p.  200. 
ipolverini  und  Barbieri,  Jahrb.  f.  Kinderkrankh.,  Bd.  LVI,  1902,  p.  472. 
Strehler,  Med.  Correspondenzbl.  Bayer.  Aerzte,  10.  Jahrg.,  1849,  p.  S67. 
Swayne,  Union  med.,  1862. 

Taruffi,  Sülle  malad,  congen.  e  sulle  anomalie  del  cuore.    Bologna  1875.    Memorie  d. 

Soc.  med.-chirurg.  di  Bologna,  Vol.  VIII,  f.  1. 
rh4r^min,  Etud.  sur  les  affect.  congenit.  du  coeur,  Paris  1895. 
Thierry,  Bull,  de  la  Soc.  anat.,  Paris  1866,  p.  447. 

Fhorel,  Lubarsch-Ostertag :  Ergebnisse  d.  allg.  Pathol.  etc.,  1903,  Jahrg.  9,  Abt.  1,  p,  585. 

Thomson,  Edinburgh  Hosp.  Rpts.,  1894,  P-  ^92. 

Turner,  Schmidts  Jahrb.,  Bd.  CXXI,  p.  156. 

Vinay,  Wiener  med.  Blätter,  Jahrg.  23,  1900,  p.  786. 

De  Vincentiis,  Riv.  internat.  di  Med.  e  Chir.,  1885,  p.  10. 

Vietinghoff,  Eigentümlichkeiten  im   Verl.  d.  Schwangerschaft  und  Geburt  mißbildeter 

Früchte.    In.-Diss.  Marburg,  1897. 
Virchow,  Virch.  Arch.,  Bd.  XXII,  1861,  p.  426. 
Fierordt,  Nothnagels  spez.  Path.  u.  Ther.,  Wien  1901. 

Warnatz,  Kyanosis.  Encykl.  Wörterbuch  d.  med.  Wissenschaft.,  Bd.  XX,  Berlin  18S9. 
Warner,  Med.  Times  and  Gazette,  1882,  Vol.  I. 
Wichmann,  Schmidts  Jahrb.,  Bd.  CCVIII,  1883,  p.  19 4. 
Wyss,  Corr.-Blatt  f.  Schweiz.  Aerzte,  Jahrg.  1,  1871,  p.  43. 

Ziegler  (Gierke-K.  Ziegler),  Lehrb.  d.  spez.  path.  Anat.,  11.  Aufl.,  Jena  1906,  p.  1. 
Entwickinngsgeschiehte  des  Herzens. 

Aschoff,  A.,  Morph.  Arbeiten,  Bd.  II,  1892. 
Arnold,  Virch.  Arch.,  Bd.  LI,  1870,  p.  220. 
Baer,  De  orig.  mammal. 

Bernays,  Morph.  Jahrb.,  Bd.  II,  1876,  p.  478. 
Born,  Anat.  Anz.,  Jahrg.  3,  1888,  p.  606. 

Arch.  f.  mikroskop.  Anat.,  Bd.  XXXIII,  1889,  p.  284. 
Brächet,  Arch.  d'Anat.  micr.,  T.  II,  1898. 

Bruce,  Abhandl.  d.  Senckenbergschen  naturf.  Ges.,  Frankfurt  1863. 


366 


Kapitel  IV. 


Fans,  Arch.  ital.  Biol.,  Vol.  XIII,  1890. 
Gasser,  Arch.  f.  mikroskop.  Anat.,  Bd.  XIV,  1877. 
Gegenbaur,  Jenaische  Zeitschr.,  Bd.  II,  1866. 
Gölte,  Entwicklungsgeschichte  der  Unke,  Leipzig  1875. 
Haller,  Oper,  min.,  T.  II,  Lausannae  1762167. 
Henle,  Anatomie,  Bd.  III,  Abt.  I. 

Hertivig,  Lehrb.  d.  Entwicklungsgeschichte,  Aufl.  8,  Jena  1906. 

— ,  Jahrb.  d.  Entwicklungsgeschichte,  1888. 

His,  Anat.  menscht.  Embryoneii,  1880,  1882,  1885. 

— ,   Beitr.  z.  Anat.  d.  Herzens,  Leipzig  (Vogel)  1886. 

Hochstetter,  Ergebnisse  d.  Anat.  u.  Entwicklungsgeschichte,  Bd.  I  (1891),  p.  696  und 

Bd.  III  (1893),  p.  460. 
—,   Anat.  Anz.,  Bd.  IL  1887,  Bd.  III,  1888. 
— ,    Wiener  klin.  Wochenschr.,  1898. 

— ,   Morph.  Jahrb.,  Bd.  XIII  (1888),  Bd.  XVI  (1890),  Bd.  XIX  (1892),  Bd.  XX  (1S9S). 
— ,   Hertwigs  Handb.  d.  vergl.  u.  experimentellen  Entwicklungslehre,  Bd.  III,  Abt.  2. 
Kilian,  Ueber  d.  Kreislauf  d.  Blutes  im  Kinde  etc.,  Karlsruhe  1826. 
KölHker,  Entwicklungsgeschichte ,  Leipzig  1861. 

Möllmann,  Lehrb.  d.  Entwicklungsgeschichte  d.  Menschen,  Leipzig  1898. 
Kuge,  Ueber  Defekte  d.  Vorhofscheidewände  d.  Herzens,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXXVI,  1891, 
p.  323. 

Langer,  Anatomie,  1865,  p.  315. 
Lockwood,  Brit.  med.  Joum.,  1888. 

Lindes,  Beitr.  z.  Entunckl.  d.  Herzens.   In.-Diss.  Dorpat,  1865. 

Masius,  Arch.  de.  Biol.,  T.  IX,  1889. 

Meckel,  Anat.,  Bd.  III  u.  Meckels  Arch.,  Bd.  IL 

Marshall,  Tr.  Roy.  Soc,  London,  1850. 

Rabl,  3Iorph.  Jahrb.,  Bd.  XII,  1887. 

Räuber,  Lehrb.  d.  Anat.  d.  Menschen,  Leipzig  1898. 

Rathke,  Meckels  Archiv,  1830. 

— ,  Bericht  über  d.  Naturhist.  Sem.  d.  Univ.  Königsberg  1838. 
— ,   Archiv  f.  Anat.  u.  Phys.,  18^3. 

— ,  Entwicklungsgeschichte  mit  Vorw.  von  Kölliker,  1861. 
Rohde,  In.-Diss.,  Zürich,  1837. 

Rokitansky,  Defekte  d.  Scheidewände,  Wien  1875. 

Röse,  Beitr.  e.  Entwicklungsgeschichte  d.  Herzens.    In.-Diss.  Heidelberg,  1888. 
—,   Morph.  Jahrb.,  Bd.  XV,  1889,  Bd.  XVI,  1890,  p.  27. 
Sabatier,  Hist.  de  l'Accad  roy.  des  Sc,  177 4. 
—  ,   Annales  d.  Sc.  nat.,  Ser.  5,  T.  XIX,  1874- 
Schwink,  Anat.  Anz.,  Jahrg.  5,  1890. 

Stadler,  Ueber  eine  seltene  Mißbildung  d.  Herzens.    In.-Diss.  Würzburg,  1890. 

Stenson,  Acta  Hafniens.  Vol.  I,  1671/72,  Obs.  3,  p.  200. 

Valentin,  Handb.  d.  Entwicklungsgeschichte,  Berlin  1835. 

Wolf,  Nov.  comment.  Acad.  scient.  imper.,  Vol.  XX,  Petropoli  1776. 

Weber,  Meckels  Arch.,  1827. 


I.  Nichtaiilage  bezw.  falsche  Anlage  des  Herzsehlauclies. 
1.  Acardie  etc. 

Eine  Nichtanlage  des  Herzens  würde  naturgemäß  zu  einer  herz- 
losen Frucht  führen.  Auch  bei  Nichtweiterentfaltung  einer  ersten 
Anlage  würde  dasselbe  resultieren  können.  Solche  herzlose  Föten 
bezeichnen  wir  als  A  c  a  r  d  i  a  c  i  a  (A  c  a  r  d  i  i).  Bei  eineiigen  Zwillingen 
repräsentiert  der  verkümmerte  sogenannte  Foetus  pyraceus  relativ 
häufig  diesen  Typus.  Naturgemäß  müssen  die  Zirkulationsverhältnisse 
hier  ganz  besondere  sein.  Ponjol  glaubte  hier  noch  an  ein  Aufsaugen 
der  Nahrung  mit  den  Placentargefäßen,  an  Nahrungsaufnahme  nach 
Art  der  Pflanzen.  Mery  und  Le  Cat  nahmen  an,  daß  das  mütterliche 
Herz  das  Blut  durch  das  Gefäßsystem  des  Acardiacus  hindurchtreibe. 
WiNSLOw,  MoNRO  und  Meckel  ließen  das  Blut  durch  die  Nabelvene 
in  den  Acardius  gelangen,  nach  den  letzteren  Autoren  soll  es  sodann 
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durch  die  Nabelarterien  wieder  zur  Placenta  zurücklaufen,  nach 
WiNSLOw  im  Foetus  stagnieren  und  so  das  Oedem  hervorrufen. 
TiEDEMANN  nahm  umgekehrten  Richtungsverlauf  des  Blutes  an  und 
als  Triebkraft  herzähnliche  Gebilde  am  Uebergang  der  Nabelschnur- 
gefäße zu  den  Gefäßen  des  Acardius  (nach  Analogie  mit  Fischen  und 
Mollusken).  Die  richtige  Erkenntnis  brach  sich  allmählich  Bahn,  als 
man  erkannte,  daß  der  gesunde  Zwilling  das  Blut  durch  den  Bruder 
treibt  (Marshall,  Halb,  Gurlt).  Cooper  und  Hodgkin  sowie 
Meckel  erkannten  dann  die  Placentaranastomosen  der  Nabelschnur- 
gefäße beider  Zwillinge.  Hempel  und  Claudius  zogen  zuerst  die 
richtigen  Schlüsse.  Das  Blut  hat  also  als  causa  movens  das  Herz 
des  gesunden  Foetus  und  gelangt  durch  die  Placentaranastomosen 
in  die  Nabelschnurarterien  und  Arterien  des  Acardius,  wo  es  in  um- 
gekehrter Richtung  verläuft,  um  dann  durch  die  venösen  Gefäße  und 
Nabelschnurvene  zunächst  des  Acardius,  sodann  durch  die  Placentar- 
anastomosen auch  des  ausgebildeten  Zwillings  in  dessen  Herz  zurück- 
zugelangen. 

Der  Acardius  zeigt  zumeist  noch  andere  schwere  Mißbildungen; 
in  den  allermeisten  Fällen  ist  der  Kopf  nicht  angelegt  —  man  spricht 
von  Acardius  acephalus.  Fälle  z.  B.  von  Tiedemann,  Breschet, 
Elben,  welch  letzterer  sogar  Acephalus  und  Acardius  für  synonym 
hielt,  was  nur  insofern  zutrifft,  als  bei  Acephalus  das  Herz  wohl  nie 
richtig  entwickelt  ist.  Sehr  selten  kommen  nur  Kopf  und  Rudimente 
des  Rumpfes  zur  Ausbildung.  Acardius  pseudacornus,  be- 
schrieben z.  B.  von  Marrignes,  Daniel,  Brodie,  Lawrence, 
Brorognoni,  Calori,  Rossi,  Lycostenes,  Rudolphi,  Barkow. 
Ist  der  Acardius  relativ  gut  entwickelt,  so  spricht  man  von  Acardius 
anceps  (nach  Ahlfeld)  oder  Acardius  completus  (nach 
Schatz);  ist  alles  mißbildet,  so  spricht  man  von  Acardius  amor- 
ph us.  Daß  allerdings  auch  bei  einem  solchen  das  Herz  wenigstens 
noch  angelegt  sein  kann,  beweist  ein  alter  Fall  von  Orth. 

Was  nun  die  Genese  dieser  Acardie  betrifft,  so  existieren  auch 
hier  mehrere  Theorien ;  wir  deuten  sie  nur  mit  kurzen  Strichen  an, 
da  die  Lehre  von  den  Acardii  bereits  an  anderer  Stelle  dieses  Lehr- 
buches von  Schwalbe  eingehende  Würdigung  gefunden  hat. 

Sehen  wir  ab  von  älteren  abenteuerlichen  Erklärungen,  so  können 
wir  hier  zwei  Hauptströmungeu  unterscheiden.  Meckel,  Dareste, 
Peres,  Panum,  Breus  auf  der  einen  Seite  nehmen  einen  primären 
vollständigen  Mangel  des  Herzens  oder  wenigstens  ein  primäres  Zu- 
grundegehen des  angelegten  Herzens  infolge  Mißbildung  an.  Auf  der 
anderen  Seite  steht  die  Theorie  wie  sie  von  Claudius,  von  Poppel 
etc.  verfochten  wird.    Hiernach  ist  die  Acardie  sekundär. 

Neueren  Datums  sind  noch  zwei  Theorien  von  Ahlfeld  und 
Schatz,  welche  beide  ebenfalls  eine  sekundäre  Acardie  annehmen, 
jedoch  ganz  verschiedener  Art,  wobei  noch  bemerkt  sei,  daß  Schatz 
für  die  parasitären  Acardii  die  MscKELSche  Theorie  anerkennt. 

Marchand  hat  sich  gegen  die  AnLFELDsche  Theorie  ausge- 
sprochen. Bauereisen  weist  die  ScHATzsche  Theorie  zurück  und 
stellt  sich  für  einen  Teil  der  Acardie  nach  Meckel,  Dareste,  Panum 
etc.  auf  den  Boden  der  primären  Acardie  und  läßt  sonst  die  etwas 
modifizierte  AHLFELDsche  Theorie  gelten.  Marchand  nimmt  un- 
gleiche Teilung  der  Furchungszellen  und  so  Teilung  in  zwei  ungleiche 
Embryonalanlagen  an.  Schwalbe  betont,  daß  die  Genese  der  Acardie 
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nicht  einheitlich  ist.  R.  Meyer  hält  (im  Gegensatz  zu  Marchand) 
doch  auch  primäre  Gefäßanastomosen,  wobei  der  eine  Zwilling-skeim 
die  choriale  Gefäßversorgung  früher  oder  später  mit  Beschlag  belegt, 
als  Entstehungsursache  für  die  Acardie  für  möglich. 

Kehrer  hat  neuerdings  einen  Hemiacardius  oder  Acardius  com- 
pletus  mit  ganz  rudimentärem  Herzen  und  Gefäßsystem  und  rudimen- 
tären anderen  Organen  —  doch  fand  sich  zum  ersten  Mal  bei  einem 
Acardius  Lebergewebe  —  beschrieben. 

Die  Abhängigkeit  einer  solchen  Mißgeburt  vom  anderen  Zwilling 
drückt  Kehrer  präzise  mit  dem  Schlußsatz  aus:  „Somit  ist  der 
Acardius  funktionell  nichts  anderes  als  ein  unter  den  ungünstigsten 
Zirkulationsverhältnissen  stehendes  Organ  des  gesunden  Zwillings." 

Ahlfeld,,  Arch.  f.  Cfyn.,  Bd.  XIV,  p.  346.  Die  Mißbildungen  des  Menschen,  Leipzig  1880. 

Barlow,  Ueber  Pseitdacornus.    Glückwunsch  für  Tiedemawi,  Breslau  1854. 

Bechard,  3Iem.  sur.  les  foet.  aceph.,  Paris  1818. 

Borgnoni,  Parto  gem.  monstr.  opusc,  Fossombrone  1806. 

Bretschneider,  Centralbl.  f.  Gyn.,  Bd.  XXVII,  p.  668. 

Brechet,  Dict.  Acephalie,  Vol.  XV,  p.  256. 

Brodle,  Phil.  Transact.,  1809,  p.  161. 

Bucura,  Centralbl.  f.  Gyn.,  Bd.  XXVIII,  p.  I4II. 

Bauereisen,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  LXXVII,  1906,  p.  557. 

Breus,  Wiener  med.  Jahrb.,  1882. 

Calori,  Acc.  d.  Sc.  di  Bologna,  T.  II,  1850,  p.  355 ;  Mem.  d.  Instit,  di  Bologna,  Ser.  2, 

Vol.  IV,  1869,  p.  267. 
Le  Cat,  Phil.  Transact.,  Vol.  LVIl,  1767. 

Claudius,  Die  Enlivicklung  der  herzlosen  Mißgeburten,  Kiel  1859. 

Daniel,  Sammlung  med.  Gutachten,  Leipzig  1776,  p.  276. 

Dareste,  Rech,  sur  la  product.  artefic.  des  monstr,,  1877. 

Diezist,  Centralbl.  f.  Gyn.,  Bd.  XXVII,  p.  209. 

Elben,  De  acephalis  s.  monstr.  corde  carentib,  Berolin  1821. 

Eysell,  In.-Diss.  Marburg,  1867. 

Friedland,  In.-Diss.  Würzburg,  1902. 

Criliber't,  Advers.  med.  pract.,  Lugd.  1791,  p.  132. 

Gurlt,  Magaz.  f.  ges.  Tierheilkunde,  I84O. 

Hall,  Marshall,  Edinburgh  and  London  Monthly  Journ.,  No.  SO. 

Hempel,  De  monstris  acephalis.    In.-Diss.  Hafeniae,  1850. 

Hirschhruch,  In.-Diss.  Berlin,  1895. 

Jagorsley,  Nov.  acta  Petropol.,  Vol.  XV,  1806,  p.  45. 

Katzky,  Arch.  medicor.  Berol.,  Vol.  IX,  1721,  p.  61. 

Kehrer,  Arch.  f.  Gynäkol.,  Bd.  LXXXV,  1908,  p.  ISl. 

Marrignes,  Mem.  de  Math,  prks  ä  l'Acad.  d.  Sc,  T.  IV,  1757,  p.  123. 

Meckel,  Handbuch  der  path.  Anat.,  Bd.  I,  Leipzig  1812,  p.  162. 

Mery,  Mem.  de  l'Acad.  de  Sc.  d.  Paris,  1720. 

Monro,  Transact.  of.  the  Royal  Soc.  Edinburgh,  Vol.  III,  1794- 

Muck,  In.-Diss.  Greifswald,  1897. 

Orth,  Virch.  Arch.,  Bd.  LIV,  1872,  p.  492. 

Panum,  Virch.  Arch.,  Bd.  LXXII,  1878. 

Perls,  Lehrbuch  der  allgem.  Pathol.  etc.,  1879. 

Ponjol,  Mem.  pour  l'hist,  de  sc.  et  d.  beaux  arts,  1706. 

Poppet,  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XX,  1862,  p.  249  und  Bd.  XXX,  p.  138. 
Rudolphi,  Abhandl.  d.  Kgl.  Akad.  d.  Wiss.  Berlin,  1816117,  p.  99. 
Bossi,  Giorn.  Accad.  Roma,  1820,  p.  163. 

Schatz,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  XXVII,  XXIX,  XXX,  LIII,  LV,  LVIII,  LX. 
Schönhorn,  In.-Diss.  Berlin,  1863. 

Tiedemann,  Anatomie  der  herzlosen  Mißgeburten,  1813. 
Vallisneri,  s.  Malpighi  opp.  posthum.,  London  1697. 
Vinslow,  Mem.  de  l'Acad.  d.  Sc.  de  Paris,  17 4S,  p.  377. 

Das  Umgekehrte,  nämlich  doppeltes  Herz  oder  wenigstens 
Verdoppelung  einzelner  Teile  des  Herzens  findet  sich  bei 
Doppelmißbildungen,  je  nachdem  zwei  getrennte  oder  ein  gemein- 
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schaftliches  Herz  angelegt  ist.  Sehr  selten  kommt  bei  einfachem 
Körper  Verdoppelung  des  Herzens  oder  eines  Teiles  vor.  So  führt 
Otto  schon  als  Beispiel  für  letzteres  einen  Fall  von  Kerkring,  wo 
der  rechte  Ventrikel  mit  der  Arteria  pulmonalis  doppelt  war,  an. 
Einige  Fälle  von  doppeltem  Herzen  finden  sich  —  recht  unsicher  — 


Fig.  208.  Multipliatas  cordis  (Heptocardie)  bei  einem  Huhn.  H  Leber,  L  Milz, 
Pc  Pericardien  (gesondert  für  jedes  Herz).  Aus  Verocay  Verhandlungen  d.  deutsch. 
Pathol.  Ges.,  1905,  9.  Tagung,  Jena,  G.  Fischer,  1906. 

in  der  älteren  Literatur.  Mehr  als  beim  Menschen  sind  solche  Mon- 
struositäten  bei  Tieren  beobachtet  worden.  Als  sonderbarsten  Fall 
führe  ich  den  von  Verocay  auf  dem  Pathologentag  1905  vorgestellten 
Fall  an  (Fig.  208).   Es  fanden  sich  hier  bei  einem  Huhn  7  wohl- 
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ausgebildete,  etwa  gleich  große  Herzen.  Die  einzelnen  Aorten  scheinen 
einen  gemeinsamen  Stamm  gebildet  zu  haben.  In  Anlehnung  an 
Kabl  erklärt  Verocay  diese  Monstruosität  damit,  daß  die  erste 
Herzanlage  an  die  Venae  omphalomesentericae  geknüpft  ist,  und  daß 
die  Venen  getrennt  bleiben  können,  so  daß  zwei  getrennte  Herzea 
entstehen  und  ebenso  ihre  Wurzeln  (Venae  vitellinae),  so  daß  noch 
zahlreichere  selbständige  Herzanlagen  entstehen. 

Kerkring,  Spicigel.  anat.,  Obs.  69,  p.  139. 
Verocay,  Verhandl.  d.  Deutsch,  path,  Gesellsch.,  1905. 

2.  Verlagerungen  des  Herzens  im  Herzbeutel 
[(Dextrokardie,  Transposition). 

Im  Thorax  gelegen  und  vom  normalen  Herzbeutel  umgeben,  kann  die 
Lage  des  Herzens  von  der  Norm  abweichen.  Bei  schweren  Hei'zmißbil- 
dungen  behält  es  oft  die  frühembryonale  Medianlage  bei,  so  in  Fällen 
von  Breschet,  Kussmaul  (Beobachtung  1),  Peacock.  Otto  unter- 
scheidet noch  eine  Querlage,  wobei  das  Herz  oft  zu  niedrig  steht,  so- 
wie eine  zu  hohe  Lage  des  Herzens  und  ferner  zu  starke  Linkslage 
desselben. 

Bei  weitem  am  wichtigsten  ist  hier  aber  die  Eechtslage  des 
Herzens,  die  Dextrocardie,  wobei  das  Herz  allein  die 
abnorme  Lage  einnimmt  oder  gleichzeitig  partieller, 
oder  totaler  Situs  inversus  vorliegt. 

Die  isolierte  Dextrocardie  ist  das  bei  weitem  seltenere 
Ereignis. 

Alte  Fälle  derart  sind  schon  von  Beeschet  (4  Fälle)  und  Otto  (3  Fälle)  be- 
obachtet worden.  Der  letztere  Autor  führt  noch  die  alten  Fälle  an  von :  Eetjss, 
EioLÄJsrus,  Hoffmann,  Bustorf,  Meey,  Walter,  Delamaee,  Tantini,  Barton. 
Hierher  gehört  z.  B.  auch  noch  der  alte  Fall  von  Troussie;res.  Vehsemeyer  zählt 
20  Fälle  remer  Dextrocardie  auf  Grund  klhiischer  Diagnose  (wie  auch  in  seinem  Fall) 
auf  und  stellt  11  Fälle  reiner  Dextrocardie  auf  Grund  von  Sektionen  zusammen: 
Moellenbrok,  Eschenbach,  Abeenethy,  Moslee,  (Würzburger  pathologisches 
Institut  1824),  Meckel,  Breschet,  Otto,  Coopee,  Kundeat,  Eeddingins,  Gean- 
BOOM  und  Geumnach. 

Ich  erwähne  ferner  seit  der  Abhandlung  von  Vehsemeyfe  (1897)  noch  die 
Fälle  von :  Vietinghoff  (Beobachtung  13),  Loewenthal,  Boenheim  (nur  klinisch), 
Gossage,  Wright  und  Drake,  sowie  Hochsingee,  Lochte,  Pottee,  Keönig. 

Zumeist  sind  noch  andere  Anomalien  des  Herzens  zugleich  vor- 
handen. So  bei  Breschet  ein  gemeinsamer  Ventrikel,  Spina  bifida 
und  Fehlen  der  Milz ;  bei  Grumnach  Pulmonalstenose  und  Defekte 
der  Septen;  hierher  gehört  auch  der  Fall  von  Vietinghoff.  Bei 
Loewenthal  fehlte  die  Arteria  pulmonalis  (der  Ductus  Botalli  ver- 
trat ihre  Stelle),  ferner  lag  Septumdefekt  vor,  bei  Wright  und 
Drake  waren  sämtliche  Septen  rudimentär;  bei  Potter  fehlte  die 
Milz  und  die  linke  Zwerchfellhälfte,  auch  die  linke  Lunge  war  atro- 
phisch, die  Lungenvenen  mündeten  in  den  linken  Ventrikel.  Bei 
Lochte  waren  die  Pulmonalklappen  mißbildet,  der  Bau  eines  Teiles 
des  linken  Ventrikels  entsprach  dem  embryonalen  Habitus,  ferner  lag" 
korrigierte  Transposition  der  großen  Gefäße  vor;  Crespin  fand 
gleichfalls  Aortenstenose.  Im  Falle  Bornheim  wurde  Pulmonalstenose 
(und  Septumdefekt)  klinisch  angenommen. 
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Der  letztgenannte  Autor  fand  unter  9  einschlägigen  Fällen  die  Fälle  Moslee, 
Krieger,  WEmsr,  Sussmänn,  Grüneeld  ohne  und  die  Fälle  Mosler,  Schrötter, 
Schott,  Vehsemeyer  mit  lYansposition  der  großen  Gefäße.  Schrötter  betont, 
daß  ein  Fall  reinster  Dextrocardie  ohne  jede  Herzanomalie  noch  nicht  beobachtet 
sei.  Granboom  führt  den  Fall  Pope  dagegen  auf,  doch  ist  dieser,  wie  Vierordt 
mit  Kecht  hervorhebt,  zu  solcher  Schlußfolgerung  nicht  hinreichend  genau  beschrieben. 

Außerordentlich  viel  häufiger  sind  die  Fälle,  in  denen  Rechts- 
lage des  Herzens  nur  Teilerscheinung  eines  all- 
gemeinen Situs  inversus  oder  eines  solchen  der  Organe, 
wenigstens  der  Brusthöhle  ist.  Diese  Fälle  sind  schon  seit 
der  Entdeckung  des  Situs  inversus  wohl  durch  Riolanus  1650  be- 
kannt. Als  älteste  hierher  gehörige  Fälle  führt  Peacock  die  von 
Bartholinus  (1654)  und  einen  (1674)  in  London  beobachteten  an. 
Hier  wären  noch  sehr  viele  andere  Fälle  zu  nennen,  aber  die  meisten 
werden,  da  sie  noch  zahlreiche  Veränderungen  des  Herzens,  besonders 
der  Septen  und  der  Pulmonalis  aufweisen,  an  anderer  Stelle  noch  zu 
erwähnen  sein :  so  die  von  Valleix,  Virchow,  Peacock,  Hickman, 

COULSON-BULL,  V.  BuHL,  ViNCENZI,  BaUMGARTH,  LaNGER,  BrESCHET, 

Martin,  Reefschläger,  Wagner,  Boyer,  Mc.  Grab  etc. 

Als  Beweis,  daß  auch  der  partielle  Situs  inversus  und  insbesondere 
der  des  Herzens  mit  schweren  Mißbildungen  des  Herzens  vergesell- 
schaftet sein  kann,  zitiere  ich  nur  den  Fall  von  Krausse,  bei  dem 
Aorta  und  Pulmonalis  aus  einem  gemeinsamen  Ventrikel  entsprangen, 
ferner  nur  ein  Vorhof  vorlag  und  sich  an  sonstigen  Mißbildungen  noch 
Hufeisenniere,  Agenesie  der  Milz  und  rudimentärer  rechter  Lappen 
der  Leber  vorfand. 

Als  Beispiel  der  selteneren  Form,  daß  ein  an  sich  intaktes  Herz 
Teilerscheinung  des  allgemeinen  Situs  inversus  ist,  führe  ich  nach 
Peacock  die  Fälle  von  Sampson,  Mery,  Morand,  Baillie,  Meckel, 
DuBLED,  Boso  und  Thompson,  sowie  den  neueren  Fall  von 
Koller  an. 

Auch  abgesehen  von  Abnormitäten  der  Septen  der  ein-  und  aus- 
führenden Gefäßstämme  etc.  ist  eine  große  Variabilität  am  verlagerten 
Herzen  selbst  möglich,  z.  B.  sind  die  Herzhöhlen  mit  ihren  Gefäßen 
transponiert,  in  anderen  Fällen  —  so  in  dem  alten,  oft  zitierten  von 
Gamage  und  in  dem  eben  zitierten  von  Koller  —  sind  die  Arterien 
im  Verhältnis  zu  ihren  Ventrikeln  transponiert.  Eigenartig  ist  natür- 
lich auch  der  weitere  Verlauf  der  Gefäße,  der  sich  zum  Teil  natur- 
gemäß nach  Lage  der  zugehörigen  Herzhöhle  richtet.  Gewöhnlich 
kreuzt  die  transponierte  Aorta  den  rechten  Bronchus  und  läuft  rechts 
neben  der  Wirbelsäule  herab  (z.  B.  der  alte  Fall  Abernethy,  sowie 
Koller  etc.).  In  anderen  Fällen,  z.  B.  dem  von  Douglas  Fox  be- 
schriebenen, gelangt  die  Aorta  doch  noch  auf  die  linke  Seite  der 
Wirbelsäule  und  zieht  hier  in  gewöhnlicher  Weise  herab.  Zumeist 
gibt  die  transponierte  Aorta  eine  linksseitige  gemeinsame  Anonyma, 
rechts  getrennte  Arteriae  Carotis  und  Subclavia  ab  —  so  bei  Aber- 
nethy und  Koller  —  doch  kann  auch  dies  trotz  rechts  verlaufen- 
der Aorta  umgekehrt  —  also  der  Norm  entsprechend  —  sein.  Daß 
der  weitere  Verlauf  der  Aorta  und  ihrer  Aeste  entsprechend  un- 
regelmäßig sein  kann  oder  muß,  ergibt  sich  von  selbst. 

Bemerkt  sei  noch,  daß  bei  Situs  inversus  das  Herz  auch  öfters 
doch  in  normaler  Lage  gefunden  wird,  und  zwar  an  sich  normal  ge- 
baut oder  mit  Abnormitäten  (z.  B.  Stenose  der  Pulmonalis  im  Falle 
Hickman)  versehen. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,l2.  25 


372 


Kapitel  IV. 


WsLS  nun  die  Genese  der  Verlagerung-  des  Herzens  nach  rechts 
betrifft,  so  hängt  sie,  soweit  sie  Teilerscheinung  des  Situs  inversus 
ist,  naturgemäß  von  der  Erklärung  dieses  ab.  Eine  weit  verbreitete 
Meinung  war  nun  die,  daß  ein  solcher  Situs  inversus  sich  stets  am 
rechten  Zwilling  bei  Doppelmißbildung  fände,  wie  dies  schon  Serres 
behauptete.  Daß  dies  ein  Irrtum  ist,  konnten  Martinotti  und  viele 
andere  (Literatur  s.  bei  Lochte)  beweisen.  Auf  die  vielfachen  Er- 
klärungsversuche, unter  denen  wir  nur  die  Annahme  eines  in  sehr 
früher  fötaler  Entwicklung  verkehrt  gelagerten  Hauptorganes,  ferner 
eines  abnormen  Verhältnisses  der  venösen  Gefäße  (Martinotti, 
Lochte)  als  Grund  zum  Situs  inversus,  sowie  die  Vorstellung  der 
Ableitung  von  Doppelbildungen  (Koller)  erwähnen  wollen,  können 

wir  hier  nicht  eingehen ;  sie 
sind  bei  der  Behandlung 
des  Situs  inversus  selbst 
besprochen  worden.  Für 
die  Transposition  nimmt 
Lochte  eine  Rechtsdre- 
hung der  normal  angeleg- 
ten Ventrikelschleife,  Ab- 
weichen des  Septum  ventri- 
culorum  nach  links  und  so 
entstehende  Transposition 

Fig.  209.  Dextrocardie  be- 
obachtet bei  einem  46-jähr.  Mann. 
Links  sieht  man  die  zweilappige, 
rechts  die  dreilappige  Lunge. 
Nach  vorn  hegt  der  mit  einer 
Tricuspidalklappe  versehene  ar- 
terielle Ventrikel,  aus  dem  die 
über  dem  hnken  Hauptbronchus 
nach  abwärts  gehende  Aorta  ent- 
springt. Hinter  der  Aorta  die 
sehr  weite  und  dünnwandige  Art. 
pulmonalis,  die  aus  dem  nach 
hinten  gelegenen  mit  einer  Mit- 
ralklappe versehenen  venösen 
Ventrikel  entspringt. 

Aus  Lochte  ,  Zieglers 
Beitr.,  Bd.  XVI,  1894. 

der  Ventrikel,  sowie  eine  gehemmte  Drehung  des  Truncus  arteriosus 
im  entgegengesetzten  Sinne  zur  Drehung  der  Ventrikel  an.  Nach 
dieser  Annahme  ist  zwar  die  erste  Anlage  der  Herzschleife  normal, 
aber  es  tritt  eine  sekundär  falsche  Drehung  auf.  Auf  jeden  Fall 
handelt  es  sich  hier  um  eine  in  frühester  Zeit  einsetzende  (primäre 
oder)  sekundäre  Abnormität  der  Herzschleife.  Lag  in  dem  Fall 
Lochte  (s.  Fig.  209)  wenigstens  isolierte  Transposition  der  Brust- 
eingeweide vor,  so  hält  es  dieser  Autor  für  möglich,  daß  in  einem 
Fall  Kussmaul,  auch  bei  vollständigem  Situs  solitus,  die  erwähnte 
Rechtsdrehung  aufgetreten  ist.  Tritt  umgekehrt  trotz  Situs  inversus 
keine  Rechts-,  sondern  Linksdrehung  auf,  so  kann  das  Herz  —  Fall 
HicKMAN,  s.  oben  —  doch  links  liegen.  Im  Falle  Gutwasser  lag 
vielleicht  eine  ganz  isolierte  Herzschleifenanlage  und  Entwicklung 
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im  gewöhnlichen  Sinne,  trotz  totalen  Situs  inversus,  vor.  Mit  Recht 
schließt  Lochte  aus  alledem  auf  große  Selbständigkeit  der  Herz- 
•entwicklung  und  derjenigen  seiner  einzelnen  Teile. 

Letzteres  ergibt  sich  auch  aus  den  Fällen,  in  denen  nicht,  wie 
bisher  besprochen,  das  Gesamtherz  eine  falsche  Lage  einnimmt, 
sondern  nur  einzelne  seiner  Höhlen,  so  vor  allem  die  Ventrikel, 
worauf  wir  später  (Transposition  der  Gefäße)  zurückkommen  werden. 

Daß  auch  die  Arterien  isoliert  transponiert  sein  können,  zeigt 
ein  Fall  von  Lochte,  in  dem  neben  Organen  der  Bauchhöhle,  trotz 
normaler  Anlage  der  Herzschleife,  nur  die  Arterien  die  Transposition 
aufwiesen,  was  Lochte  auf  den  Einfluß  eines  persistierenden  Ductus 
Cuvieri  und  einer  linken  Vena  hepatica  communis  bezw.  die  abnorme 
Büdung  des  Ductus  venosus  Arrantii  bezieht.  Auch  bei  Bayer  und 
HicKMAN  waren  die  Arterien  transponiert. 
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3,  Anhang:  Pericardmißbil düngen,  eventuell  mit  Verlagerung  des 
Herzens  außerhalb  des  Herzbeutels  bezw.  des  Thorax. 

Das  Pericard  kann  zunächst  bei  Herzen,  die  selbst  wohlgebildet, 
an  normaler  Stelle  gelegen  sind,  ganz  oder  zum  Teil  fehlen. 
Alte  Fälle  von  Columbus  Bartholinus  und  vielen  anderen  stellen 
allerdings  wohl  zumeist  Verwechselungen  mit  Pericardsynechie  dar. 
Otto  führt  als  Fälle  von  fötalem  Mangel  des  parietalen  Pericards  — 
bezw.  völlig  rudimentärem  Verhalten  dieses  —  diejenigen  auf  von: 
Baillie,  Dinkler,  Walter,  Henkel,  Wolf,  Gotthoff  sowie 
einen  eigenen;  Taruffi  fügt  noch  diejenigen  von  Curling  und 
Greenhow  an.  Ferner  ist  zu  nennen  der  Fall  Roederer  sowie  ein 
1861  von  Heine  beschriebenes  Herz  von  einem  Falle,  in  dem  auch 
Milz,  Nieren  und  Lungen  vollständig  fehlten.  Zu  erwähnen  sind  so- 
dann die  Fälle  von  Weisbach  1868  und  Faber  1878.  Der  letzt- 
genannte Autor  stellte  den  angeborenen  Mangel  des  Pericards  über- 
haupt recht  übersichtlich  dar. 

Aus  neuerer  Zeit  ist  !noch  die  Beobachtung  von  Schindewolf 
(1900)  anzufügen. 

In  allen  diesen  Fällen  liegt  das  Herz  in  toto  in  den  linken  Pleurasack  ge- 
wissermaßen eingestülpt.  Linke  Lunge  und  Herz  befinden  sich  in  einem  gemein- 
samen serösen  Sack.  Vom  Pericard  sind  höchstens  Andeutungen  in  Gestalt  von 
Falten  vorhanden.  Nur  in  einem  Fall  —  Läwson  Tait  —  lag  das  Herz  zwischen 
beiden  Pleurahöhlen.  Partieller  Pericardmajigel  der  Unken  Seite  —  wobei  dann  oft 
die  linke  Lunge  in  die  Pericardhöhle  bezw.  das  Herz  in  die  Pleurahöhle  eintritt  — 
wurden  beschrieben  z.  B.  von  Otto,  Breschet,  Meckel,  Baly,  Peacock,  Beistowe, 
WiTTCKE,  Douglas  und  neuerdings  von  Saxee.  Bei  Powell  fand  sich  ein  Loch 
im  Pericard,  welches  mit  der  linken  Pleurahöhle  kommunizierte.  Feeeaeo  beschreibt 
einen  Mangel  der  äußeren  fibrösen  Schicht  des  parietalen  Pericards.  Auch  kommen 
lokale  Ausstülpungen  des  Pericards  —  Divertikel  —  vor,  wie  solche  z.  B.  Ceüveilhiee, 
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Bristowe,  Luschka,  Boyer,  Hart,  Otto  erwähnen.  Eine  genaue  neue  Unter- 
suchung stammt  von  ßoHif. 

Weit  häufiger  findet  sich  Pericardmangel  zusammen  mit 
einer  Lageveränderung  des  Herzens,  besonders  einer  Lage 
des  Herzens  außerhalb  des  Thorax,  welche  wir  als  Ektopie  oder 
Ektocardie  (Peacock)  zu  bezeichnen  pflegen.  Man  unterscheidet  hier 
am  besten  mit  Breschet  und  Peacock  3  Formen: 

1.  Ectopia  pectoralis  cordis  oder  externa:  Hierbei  ist  die 
Begrenzung  des  Thorax  (zumeist  ein  Teil  des  Sternum  bezw.  dieses 
ganz,  oder  die  Rippen)  defekt,  so  daß  das  Herz  hier  hindurch  tritt. 
Das  Herz  kann  hierbei  noch  versteckt  oder  bei  gleichzeitigem  Fehlen 
des  Pericards  und  der  Haut  auch  ganz  frei  zutage  liegen  (Propedentia, 
Hernia  cordis). 

2.  Ectopia  cordis  abdominalis.  Hier  tritt  das  Herz  durch 
eine  Oeflfnung  im  Diaphragma  in  die  Bauchhöhle.  Hierbei  werden 
zwei  Formen  unterschieden,  je  nachdem  das  Herz  tumorartig  von 
außen  wahrzunehmen  ist  oder  nicht. 

3.  Ectopia  cephalica  cordis  (Breschet),  sive  cervicalis 
(Peacock),  wobei  das  Herz  am  Halse  auftritt. 

Zu  1.  gehören  folgende  Fälle:  Schulz,  Vaubonnais  (bei  Föten),  Barrett, 
Büttner,  Weese,  Sidney  Jones,  Ellis,  Martinez,  Sandifort,  Matteucci, 
bei  Kindern,  welche  höchstens  bis  2  Tage  gelebt  hatten,  ferner  Fälle  von  v.  Buhl, 
Haan,  Eauchfuss,  Walter,  Petrequdst,  Ranvier,  Coschez.  In  den  Fällen  von 
Daniel,  Cruveilhier  et  Monod,  Corticelli,  Dotzaüer,  Schlesinger,  wie 
übrigens  auch  in  denen  von  Matteucci  und  Sidney  Jones  lag  das  Herz  außen. 
In  einer  Eeihe  von  Fällen  fand  sich  sowohl  im  Sternum  (bezw.  dessen  Processus 
ensiformis)  ein  Spalt  wie  ein  solcher  im  Abdomen,  so  daß  neben  dem  Herzen 
meist  noch  Organe  der  Bauchhöhle  ausgetreten  waren:  O.  Bryan,  Barrett, 
Voigtei,  Tourtelli,  Chaussier,  Fleischmann,  Calderini,  Locatelli,  Bomfils, 
Cortese,  Vrolik,  Mitchell.  Im  Falle  Schulz  lag  kein  Knochendefekt  vor, 
sondern  das  Herz  trat  zwischen  Processus  ensiformis  imd  Ansatz  des  Zwerchfells 
hindurch. 

Zur  zweiten  Gruppe  gehören  FäUe  wie  die  von  BiANcm,  Ramel  (das  Herz 
lag  direkt  unter  dem  Zwerchfell),  Deschamps  (wo  es  an  der  Stelle  der  rechten  Niere 
lag),  Wilson,  Klein,  Sandifort,  Heroid,  Vetter,  Lenhossek,  Nicols,  Peacock, 
Rezek,  Follin,  Breschet,  Holt,  Potter  mit  Fehlen  der  ünken  ZwerchfeUhälfte 
(linke  Lunge  ohne  Lappenzeichnung,  Milz  fehlt). 

Zur  dritten  Gruppe  gehören  nur  wenige  Fälle,  z.  B.  die  von  Vaubonnais, 
Cerutti,  Breschet  beschriebenen. 

Das  Herz  kann  an  falscher  Stelle  auch  Verwachsungen  eingehen. 
Sehr  häufig  finden  sich  daneben  andere  Mißbildungen  des  Herzens  selbst,  z.  B.  bei 
Wilson  und  Schlesinger  ein  Cor  büoculare,  bei  Calderini  und  Rauchpuss 
Pulmonalstenose.  Unter  den  letzterwähnten  Fällen  findet  sich  Defekt  des  Septum 
ventriculorum  z.  B.  noch  bei  Daniel  vermerkt:  im  Falle  Barrett  entsprang  die 
Aorta  aus  der  Arteria  pidmonahs,  bei  Cruveilhier  und  Monod  war  der  rechte 
Ventrikel  atrophisch.  Doch  beschreibt  v.  Buhl  z.  B.  ein  einschlägiges,  im  übrigen 
aber  vöUig  normal  gebautes  Herz.  Auch  andere  Mißbildungen  finden  sich  daneben 
sehr  häufig.  So  bestand  bei  Bianchi  Situs  inversus,  bei  Barrett  und  Holt 
eine  Umbihcalhernie,  bei  Matteucci  ist  Fehlen  des  einen  Auges  und  ein  Spalt  an 
Stelle  der  Oberhppe,  bei  v.  Buhl  Acranie  sowie  in  einem  anderen  Falle  Hasen- 
scharte und  Gaumenspalte  erwähnt.  Bei  Dotzauer  fehlen  alle  sonstigen  Miß- 
bildungen. 

Die  meisten  mit  Ectopia  cordis  behafteten  Individuen  sterben 
sehr  früh,  so  zumeist  auch  die  der  ersten  Rubrik.  Die  sub  3  er- 
wähnten drei  Fälle  waren  ein  neugeborenes  und  ein  totgeborenes 
Kind,  sowie  ein  Monstrum;  die  in  der  zweiten  Klasse  erwähnten  Fälle 
erreichen  zuweilen  ein  viel  höheres  Alter,  so  derjenige  von  Rezek 
35  Jahre;  ferner  ein  PEACOCKScher  Fall  47  Jahre. 
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4.  Herzdivertikel. 

Auch  einzelne  Teile  des  Herzens  können  Ortsveränderungen  mit 
Gestaltsveränderungen  kombinieren  in  dem  Sinne,  daß  sie  in  Form 
von  Divertikeln  verändert  sind. 

Als  Beispiele  führe  ich  nur  die  von  folgenden  Autoren  besprochenen  Fälle  an : 
Thaden  (hier  bestand  zugleich  Nabelschnurbruch,  mit  dem  das  Herz  verwachsen 
war,  der  pulsierende  Strang  stellte  einen  Fort- 
satz des  Unken  Ventrikels  dar,  es  fand  sich 
zugleich  offenes  Foramen  ovale,  defektes  Septum 
ventriculorum  und  Fehlen  der  Pars  sternosa 
des  Zwerchfells),  Gibeet  (ebenfalls  Loch  im 
Zwerchfell  und  Divertikel  des  linken  Ven- 
trikels), 0.  Bryan,  Arnold  (s.  Fig.  210) 
(Herz  sonst  intakt,  in  beiden  Fällen  ebenfalls 
Divertikel  des  linken  Ventrikels),  Fejstnell 
(Divertikel  des  rechten  Herzens,  zugleich  De- 
fekt im  Septum  ventriculorum)  und  Koller- 
Aeby  (das  Divertikel  des  Herzens  lag  in  einer 
Nabelschnurhernie). 


Fig.  210.  Herzdivertikel.  von  hinten  ge- 
sehen. Aus  Arnold,  Virchows  Archiv,  Bd. 
CXXXVII,  1894. 

Alle  diese  Fälle  lebten  nur  einige  Monate,  bis  auf  das  Mädchen 
des  zuletzt  erwähnten  Autors,  welches  ein  Alter  von  8  Jahren  er- 
reichte. Für  das  Zustandekommen  dieser  Divertikel  hält  Arnold 
amniotische  Verwachsungen  für  wichtig,  deren  Residuen  allerdings  im 
ARNOLDschen  Fall  gegenüber  den  meisten  anderen  erwähnten  gänzlich 
zurückgebildet  waren. 

Arnold,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXVII,  1894,  P-  818. 
O'Bryan,  Prov.  med.  and.  surg.  Tr.,  1837,  p.  318. 
Fennell,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  LIII,  1902. 
Gibert-(Blanchard),  Progres  med.,  8er.  7,  T.  V,  1883. 
Koller-Aeby,  Arch.  f.  Gyn.,  Bd.  LXXXII,  1907,  p.  184. 
Thaden,  Zeitschr.  f.  rat.  Med.,  Bd.  XXXIII,  1868,  p.  58. 
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II.  Bildongshemmnng  der  Septen. 

1,  Defekte  des  Septum  artriorum. 

Wir  können  bei  Besprechung  der  Defekte  im  Septum  atriorum 
eine  Scheidung  machen  zwischen  den  Kommunikationen  der  beiden 
Atrien,  welche  im  Bereich  des  Foramen  ovale  gelegen  sind, 
nnd  denjenigen,  welche  den  übrigen  Teil  des  Septums  be- 
treiFen.    Betrachten  wir  zunächst  erstere. 

Der  Schlul^des  Foramen  ovale  geht  funktionell  mit  dem  Beginn 
des  Atmungsprozesses  vor  sich.  Das  Blut  strömt  reichlich  in  den 
linken  Vorhof.  So  hört  das  U eberströmen  aus  dem  rechten  in  den 
linken  Vorhof  auf.  Der  häutige  Teil  des  Vorhofseptums  wird  als 
Valvula  foraminis  ovalis  über  das  Foramen  ovale  angepreßt.  Es 
kommt  so  zur  Verlötung  und  somit  zum  endgültigen  Verschluß  der 
Vorhofscheidewand.  Peacock  betont  besonders,  daß  dieser  Verschluß 
teilweise  einen  „aktiven"  Charakter  trägt. 

Geht  die  Anlegung  der  Klappe  sofort  nach  den  ersten  tiefen 
Atemzügen  des  neugeborenen  Kindes  vor  sich,  so  ist  ein  Klalfen  der 
übereinandergeschobenen  Septumteile  „in  den  ersten  Tagen  noch 
durch  geringe,  in  den  ersten  Wochen  durch  kräftige  Spannung"  (Rauch- 
fuss) erreichbar.  Theremin  fand  das  Foramen  ovale  in  den  ersten 
14  Tagen  nie  ganz  verschlossen,  nach  3  Monaten  war  es  in  80  Proz. 
der  Fälle  geschlossen,  nach  9  Monaten  war  es  stets  verschlossen, 
wenn  ein  Verschluß  überhaupt  eintrat. 

Die  Tatsache  nun,  daß  dieser  normale  Modus  nicht  eintritt, 
sondern  daß  sich  das  Foramen  ovale  nicht  ganz  schließt  und  somit 
eine  mehr  oder  weniger  große  Oeflfnung  darbietet,  ist  eine  so  häufige, 
daß  alte  Autoren  wie  Botall  und  Folius  (siehe  in  Meckels  Hand- 
buch, Teil  1,  p.  447),  ein  offenes  Foramen  ovale  für  eine  normale 
Erscheinung  hielten. 

Wenn  dies  auch  nicht  der  Fall  ist,  wie  schon  Pineau  Ende  des  16.  Jahr- 
hunderts, LiTTRE,  SCHUCHARD,  WiDMANN  und  Le  Cat  im  18.  Jahrhundert  (s. 
Taruffi)  feststellten,  so  erhellt  die  Häufigkeit  dieses  immerhin  als  Anomalie  zu 
deutenden  Befundes  doch  aus  den  Zahlen  auch  der  späteren  Untersucher.  So  fand 
1740  Le  Cat  unter  20  Herzen  von  Frauen  7mal  ein  offenes  Foramen  ovale,  BizoT 
sah  unter  73  Herzen  von  Männern  das  Foramen  ovale  18mal  offen,  unter  82  Frauen- 
herzen 26mal;  also  im  ganzen  in  44  von  155  Fällen,  d.  h.  in  über  25  Proz. 
(27,5  Proz.)  sämtlicher  Fälle.  Nach  Lebensaltern  gruppiert  fand  BizoT  im  Alter  von 
1  bis  15  Jahren  das  Foramen  in  32  Proz.  der  Fälle,  vom  16.  bis  39.  Jahr  in  31  Proz., 
vom  40.  bis  89.  Jahr  in  22  Proz.  offen.  Da  Costa  Alvarenga  konstatierte  ein 
offenes  Foramen  ovale  in  96  Proz.  der  Fälle  bei  kleinen  Kindern,  Parrot  in  93,6  Proz. 
derselben.  Der  letztgenannte  Autor  konstatierte  das  offene  Foramen  bei  Erwachsenen 
in  50  Proz.,  Ogle  bei  Erwachsenen  hingegen  nvir  in  20,96  Proz.  (in  13  von  62  Fällen). 
Klob  fand  unter  500  Fällen  das  Foramen  ovale  224mal  offen;  Wallmann  unter 
300  Fällen  130mal.  Zusammen  war  dasselbe  also  unter  800  Fällen  354mal  durch- 
gängig, d.  h.  in  44  Proz.  der  Fälle.  Taruffi  berechnet  die  Zahl  nach  den  Statistiken 
von  BizoT,  Klob  und  Wallmann  auf  etwa  41  Proz.  Unter  den  130  Individuen 
Wallmanns  mit  offenem  Foramen  ovale  waren  105  männlichen,  25  weibUchen  Ge- 
schlechts. Seine  Fälle  verteilen  sich  so,  daß  9  auf  ein  Alter  bis  zu  20  Jahren,  92 
auf  ein  solches  zwischen  20  und  30  Jahren,  17  zwischen  30  und  60  Jahren  fielen, 
während  12  em  höheres  Alter  —  einmal  ein  solches  von  93  Jahren  —  erreichten. 
RoSTAN  fand  unter  711  Fällen  das  Foramen  ovale  in  139  Fällen  offen,  also  in  einem 
Prozentsatz  von  etwas  über  20.  Unter  357  Fällen,  welche  ein  höheres  Lebensalter 
als  40  Jahre  erreichten,  hatten  80  =  22  Proz.  ein  offenes  Foramen  ovale.  Die  von 
Theremin  untersuchten  Fälle  betrafen  264  Kinder  im  Alter  von  einem  Monat  bis 
zu  einem  Jahr.  In  115  Fällen  =  44  Proz.  fand  sich  das  Foramen  offen.  Hinze 
fand  unter  43  Kindern  aus  derselben  Altersepoche  das  gleiche  24mal  =  56  Proz.  Die 
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Erwachsenen  einberechnet  fand  er  unter  359  Herzen  82nial  =  23  Proz.  ein  offenes 
Foramen  ovale.  Eibbert  und  Kaufma^tn  geben  in  ihren  Lehrbüchern  an,  daß  das 
Foramen  in  etwa  33  Proz.  der  Fälle  offen  bleibe.  Vervaec  schätzt  die  Zahl  der 
offenen  Foramina  ovalia  bei  Säuglingen  bis  zu  einem  Jahr  auf  50  Proz.,  bei  Er- 
wachsenen auf  etwa  25  Proz.  Diese  Zahlen  stimmen  gut.  Denn  rechnen  wir  die 
Statistiken  von  BizoT,  Ogle,  Klob,  Wallmann,  Eostan  und  Hinze  zusammen, 
so  ergibt  sich,  daß  unter  2087  Herzen,  die  darauf  untersucht  wurden,  632  ein  offenes 
Foramen  ovale  aufwiesen,  daß  also  ein  solches  in  30  Proz.  aller  Herzen  anzunehmen 
ist,  während  sich  bei  Kindern  bis  zu  einem  Jahr  diese  Zahl  auf  etwa  50  Proz. 
(Theremin,  Hinze)  steigert;  Zahlen,  die  die  Häufigkeit  des  Foramen  ovale  zur 
■Genüge  erhärten. 

Nun  ist  die  Ausdehnung  dieses  nicht  ganz  ver- 
schlossenen Foraraen  ovale  eine  überaus  verschiedene.  Am 
allerhäufigsten  liegt  nur  eine  für  eine  dünne  Sonde  durchgängige 
Oeffnung,  meist  von  hinten  rechts  nach  vorne  links  gerichtet,  vor. 
Oft  läßt  sich  eine  Kommunikation  nur  beim  Anspannen  der  Valvula 
erkennen,  während  sich  im  gewöhnlichen  Zustande  die  Ränder  decken, 
wobei  nach  Gerhardt  auch  Muskelkontraktionen  eine  Verkleinerung 
des  Foramen  erzielen 
Verschluß  des  Blutes 
der  beiden  Atrien.  In 
anderen  selteneren 
Fällen  liegt  ein  rich- 
tiges Klaffen  der  Kom- 
munikation vor.  Ent- 
weder weist  die  soge- 
nannte Valvula  fora- 
minis  eine  oder  meh- 
rere Oeffnungen  auf, 
oder  sie  ist  mangel- 
haft entwickelt  bezw. 
fehlt  zum  größten  Teil 
oder  auch  ganz,  wie 
dies  schon  Haller, 
Morgagni,  Meckel, 
Plaucus,  Ulrich  be- 
kannt war,  und  dies 
Peacock  sowie  viele 
andere  Autoren  be- 
schreiben. 

Was  die  Größe 
betrifft,  so  fand  Hinze 
4 mal  ein  Loch  von 
Dimensionen,  daß  man  in  es  den  kleinen  Finger,  3mal  ein  solches, 
daß  man  den  Zeigefinger  einführen  konnte.  Peacock  beschreibt  ein 
offenes  Foramen  ovale  von  der  Größe  eines  Schillings,  Berthel  von 
der  eines  Fünfmarkstückes.  Petters  fand  1862  in  der  Literatur  nur 
17  Fälle  von  großem  Defekt  der  Valvula  des  Foramen  ovale  nach 
dem  zweiten  Lebensjahr  und  fügt  noch  einen  eigenen  Fall  an.  In 
13  von  diesen  18  Fällen  sind  gleichzeitig  noch  andere  Herzanomalien 
vermerkt. 

Ich  habe  ganz  neuerdings  bei  der  Sektion  einer  älteren  Frau  ein 
etwa  talergroßes  offenes  Foramen  ovale  mit  einer  nur  geringen  An- 
deutung einer  durchlöcherten  Valvula  am  oberen  Rand  des  Foramens 
gesehen.    Es  bestanden  keine  anderen  Herzanomalien,  die  45-jährige 
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Patientin  war  an  ganz  anderer  Erkrankung  gestorben  und  hatte  nie 
im  Leben  Herzsymptome  dargeboten  (s.  Fig.  211). 

Unter  den  Arbeiten,  welche  ein  offenes  Foramen  ovale  beschreiben,  führt  schon 
Otto  diejenigen  folgender  Autoren  an:  Hodgson,  Hunter,  English,  Lawrence, 
Schuler,  Nevin,  Haase,  Jurine,  Sandifort,  Meckel,  Tacconi,  Morgagni,. 

NORDBLAD,   FaRRE,  MeYER,    GrEEN,   CoRVISART,  HESSELBACH,  SeILER,  DeLMAS,. 

Ulrich,  Hoffmann,  Basedow,  Moreau  de  la  vSarthe,  Kreysig.  Ferner  seien 
die  Mitteilungen  folgender  Forscher  genannt,  welche  selbständige  Kommunikationen 
durch  das  Foramen  ovale  ohne  sonstige  Komplikationen  am  Herzen  zum  Teil  klinisch,, 
zumeist  aber  auch  anatomisch  beobachteten  : 

Thompson,  Poliniere,  Cherrier,  Lallemand,  Gintrac,  Bouillaud,  Cor- 
viSART,  Blake,  Sprey.  Mayo,  Peacock,  Green,  Firket,  Makuma,  Moxns, 
Albin,  Biel,  Winslow,  Leveling,  Horner,  Ecker,  Duroziez,  Pauli,  Böglee, 
Kelly,  Cowan  et  Ferguson,  Kahler,  Gibier,  Hüter,  Haw,  Hadden,  Sm- 
MONS,  Sansom,  Oliver,  Johnson,  Ledwich,  Jänicke,  Morel,  Reisch,  Cautley, 
Desnos  et  Callias.  Petit,  Campbell,  Fox,  Markham  etc.  etc.  (die  ältere  Literatur 
bis  1875  siehe  gut  zusammengestellt  bei  Taruffi). 

Weit  häufiger  findet  sich  das  offene  Foramen  ovale  nicht 
wie  bei  diesen  Autoren  als  selbständige  Anomalie,  sondern 
nur  als  Teilerscheinung  kombinierter  Herzmißbil- 
dungen, 

So  fanden  sich  unter  18  von  Petters  gesammelten  FäUen  nur  5  ohne  sonstige 
AnomaUen  am  Gefäßsystem.  Deguise  konstatierte  unter  seinen  51  Fällen  mit 
offenem  Foramen  ovale  in  mehr  als  zwei  Drittel  der  Fälle  sonstige  Herzabnormitäten. 

Besonders  häufig  kombinieren  sich  mit  offenem  Foramen  ovale  gleichzeitige 
sonstige  Defekte  im  Septum  atrionim,  so  z.  B.  bei  Kelly,  ferner  gleichzeitige 
Kommunikation  im  Septum  ventriculorum  —  von  Deguise  in  36  unter  62  Fällen 
gefunden,  z.  B.  von  Herbst,  Audry  et  Lacroix,  M.  Meyer  etc.  etc.  beschrieben  — 
sowie  die  schon  bei  Eokitansky  betonte,  früher  schon  Louis,  Corvisart,  Ecker, 
Peacock  bekannte  und  auch  von  Campbell,  Chiari,  Claus,  Arnod,  Nicolaides,. 
Berthel,  Griffon  und  vielen  anderen  beschriebene  Koinzidenz  eines  Defektes  im 
Vorhofseptum  oder  eines  offenen  Foramen  ovale  mit  enger  Aorta  (und  weiter  Pulmo- 
nahs).  Daß  auch  bei  Pulmonalstenosen  und  vielen  anderen  Herzanomalien  sich  sehr 
häufig  offenes  Foramen  ovale  findet,  ist  bei  diesen  selbst  beschrieben. 

Hier  erwähnt  werden  soll  noch  das  sehr  häufige  Zusammentreffen  eines  ofienen 
Foramen  ovale  mit  offenem  Ductus  Botalli,  wie  dies  z.  B.  Hunter,  Jurine,  GiiAS, 
Schnitzler,  Eingelmann,  Langstaff,  Spry,  Seiler,  Burns,  English,  Peacock, 
Meckel,  Friedberg,  Howship,  Färrer,  Wolf,  Mayo,  Gebhardt,  Strehler, 
Kaulich,  Weiss,  Eder  beschreiben.  Deguise  teilt  das  Erhaltenbleiben  fötaler 
Kommunikationen  direkt  in  Offenbleiben  1)  des  Foramen  ovale,  2)  des  Foramen 
ovale  und  gleichzeitig  des  Ductus  BotalU  ein. 

Nicht  selten  finden  sich  mehrere  Löcher  nebeneinander  in  der  Valvula  foraminis. 
ovahs,  wie  Arnold  schon  Meckel,  von  Vieussens,  Morgagni,  Sandifort, 
Schuler,  Gunz,  Haller,  Otto,  Paget,  Bell,  Walther,  Horner,  Thore  als 
Autoren  benennt,  die  mehrere  solche  Lücken  konstatierten.  So  hat  auch  FsRRARa 
deren  8  bis  9  m  derselben  Valvula  foraminis  ovaUs  beschrieben. 

Im  Falle  Feilchenfeld  bestanden  neben  dem  ofienen  Foramen  ovale  Miß- 
bildungen der  unteren  Extremitäten. 

Peacock  teilt  das  offene  Foramen  ovale  in  folgende  Unterabteilungen  seiner 
Erscheinung  nach  ein: 

1)  das  Foramen  ist  ausnahmsweise  groß,  die  Klappe  fehlt  ganz; 

2)  das  Foramen  ist  zu  groß  oder  normal  groß,  die  ungenügend  entwickelte 
IQappe  schließt  nicht  ganz; 

3)  Foramen  und  EHappe  von  normaler  Größe,  letztere  unvollständig,  weist  eins 
oder  mehrere  kleinere  oder  größere  Löcher  auf; 

4)  alles  normal  angelegt,  aber  der  Verschluß  durch  die  Klappe  nach  der  Geburt 
■  geht  nicht  wie  normal  vor  sich ; 

5)  alles  geht  normal  vor  sich,  aber  die  Klappe  verwächst  nicht  am  Eande 
überall,  so  daß  eine  quere  Kommunikation  bestehen  bleibt. 

Was  die  Genese  betrifft,  so  müssen  wir  die  Fälle,  in  denen  das 
Foramen  ovale  gar  keine  oder  nur  eine  rudimentäre  Klappe  aufweist 
oder  das  Foramen  ovale  event.  selbst  zu  groß  angelegt  ist,  als  Entwick- 
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lungshemmung  auffassen  und  hier  als  Terminationsperiode  die  Zeit  der 
Anlage  der  sogenannten  Valvula  foraminis  ovalis  annehmen,  wie  auch 
Rüge  den  Charakter  dieser  Anomalie  als  Bildungsfehler  betont.  In 
anderen  Fällen  ist  alles  normal  angelegt,  nur  der  Schließungs- 
mechanismus bei  den  ersten  kräftigen  Atemzügen  des  Kindes  funktio- 
niert nicht.  Hier  wird  eine  Art  Stauungstheorie  vielfach  angenommen, 
indem  z.  B.  nach  Buhl  ein  Ueberdruck  im  rechten  Vorhof  den 
Schluß  verhindern  soll.  Alle  möglichen  anormalen  Druck-  und 
Zirkulationsverhältnisse  im  Herzen  und  den  Hauptarterien  • —  für 
welche  Peacock  schon  Stenosen  bezw.  Atresien  an  der  Pulmonalis, 
im  rechten  Ventrikel  oder  an  der  Tricuspidalis,  ferner  an  der  Mitralis 
und  an  der  Aorta  anführt  —  sowie  ferner  Hindernisse  in  den  Lungen 
werden  den  Schluß  des  runden  Loches  verhindern  können.  Rauch- 
fuss nimmt  an,  daß,  wenn  nach  einigen  Wochen  oder  Monaten  solche 
Hindernisse  wegfallen,  trotzdem  die  Verschließung  des  Vorhofseptums 
nicht  mehr  erfolgt  und  daß  auch  dann  das  Foramen  ovale  dauernd 
offen  bleibt.  Auf  diese  Weise  will  er  die  zahlreichen  Fälle  von 
offenem  Foramen  ovale  erklären,  in  denen  sich  an  Herz  und  Lungen 
nichts  Abnormes  auffinden  läßt. 

Eine  Uebersicht  der  Ursachen  für  offenes  Foramen  ovale  stellt  Rostan 
folgendermaßen  zusammen.    Ursachen:    Im  Herzen  selbst  gelegen. 

1)  Enge  der  Aorta, 

2)  ObUteration  der  rechten  Auriculo-Ventricularklappe    (Fälle  Ferber  und 

Barlow), 

3)  Enge  der  Tricuspidalis  (FaU  Tomasini), 

4)  ObUteration  der  Aortenklappen  (FäUe  Hadajstger,  Canton,  Devilliees, 

Romberg,  Förster), 

5)  Enge  der  Aortenklappen  (Fälle  Peacock  and  Furze), 

6)  ObUteration  der  Bicuspidalis  (FaU  Förster). 

Als  Kuriosität  sei  erwähnt,  daß  Parsons  und  Buffon  das 
Tauchen  gewisser  Tiere  auf  ein  Offenbleiben  des  Foramen  ovale  be- 
zogen hatten  und  daß,  hierauf  gestützt,  manche  Autoren  annahmen, 
daß  auch  beim  Menschen,  wenn  das  Foramen  ovale  offen  bleibe,  ein 
Leben  im  respirationslosen  Zustande  beim  Ertrinken,  Erhängen  etc. 
möglich  sei.  Solche  Vorstellungen  waren  widerlegt,  als  Meckel, 
Blumenbach,  Otto  etc.  bei  Tauchertieren  das  Foramen  ovale  ge- 
schlossen fanden  und  Morgagni,  Heuermann,  Abernethy,  Meckel 
usw.  bei  Erdrosselten  und  Ertrunkenen  offenes  Foramen  ovale  nach- 
wiesen. 

Das  offene  runde  Loch  macht  in  zahlreichen  Fällen  keinerlei 
Symptome,  in  anderen  tritt  —  oft  erst  in  hohem  Alter  —  Cyanose 
auf.  Es  erhellt  hieraus  schon,  daß  diese  Anomalie  das  Leben  keines- 
wegs hindert,  sondern  oft  bei  alten  Leuten  gefunden  wird. 

So  steUt  Veerordt  die  FäUe  von  Green,  80-jährige  Frau  —  Firket, 
74-jährige  Frau  —  DxJROZiEZ,  72-jährige  Frau  —  Girier,  70-jähriger  Mann 
—  Htjnter,  65-jähriger  Mann  —  Desnos  et  Callias,  62-jähriger  Mann  — 
CoRViSART,  57-jähriger  Mann  —  mit  Defekten  im  Septum  atriorum  zumeist  mit 
offenem  Foramen  ovale  (nicht  einmal  aUe  ohne  KompUkationen)  zusammen.  Es 
Ueßen  sich  hier  z.  B.  noch  anführen  die  von  Petters  beschriebene  53-jährige  Frau, 
eine  60-jährige  Haddens  und  das  93-jährige  Individuum,  bei  dem  Wallmanit 
offenes  Foramen  ovale  fand. 

Vielfach  wurde  auch  angenommen,  daß  im  späteren  Leben  eine  Wiedereröffnung 
des  Foramen  ovale  vor  sich  gehen  könne.  Lentilitjs  sprach  zuerst  eine  solche  An- 
sicht aus,  Taocont,  Abernethy,  Kreysig,  Gintrac,  Costa-Alvaeenga,  Heyn, 
Pasqtjallini  und  bis  zu  einem  gewissen  Grade  Meckel,  sowie  ferner  besonders 
Otto  sind  Anhänger  dieser  Anschauung.  Letzterer  glaubt  14  FäUe,  welche  hierfür 
sprechen,  gesehen  zu  haben  und  fiUirt  zahlreiche  Beobachtungen  anderer  Autoren 
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auf,  die  er  in  diesem  Sinne  deutet.  Laennec  glaubt,  daß  das  gleiche  durch  trau- 
matischen Einfluß  entstehen  könne  und  ein  Fall  Corvisäkts  wurde  in  diesem 
Sinne  gedeutet.  Demgegenüber  nimmt  Peacock  in  solchen  Fällen  eher  eine  Zer- 
reißung der  Klappe  oder  im  Anschluß  an  Bouillaud  eine  krankhafte  Veränderung 
(Endocarditis  und  Erosion)  —  so  auch  im  Falle  Corvisaet  —  als  wie  eine  Wieder- 
nerstellung  der  fötalen  Bahn  an.  Vierordt  hält  letzteres  allerdings  noch  nicht  für 
gewiß  und  hält  im  übrigen  ebenso  wie  Rauchfuss  und  Orth  die  Möglichkeit  eines 
nachträglichen  Oetfnens  der  Klappe  des  Foramen  ovale  für  nicht  endgültig  ent- 
schieden, eine  Ansicht,  der  wir  uns  ganz  anschließen  möchten. 

Von  Wichtigkeit  ist  das  offene  Foramen  ovale  noch  durch  eine 
eigenartige  Folgeerscheinung,  die  sogenannte  paradoxe  Embolie 
(Zahn),  bei  der  ein  Embolus  vom  rechten  Herzen  durch  das  offene 
Foramen  ovale  in  das  linke  kommt,  um  so  unter  Umgehung  des 
Lungenkreislaufes  in  die  Körperarterien  zu  gelangen.  Cohnheim 
hat  diese  Verhältnisse  zuerst  erkannt. 

Einschlägiges  ist  ferner  veröffentlicht,  besonders  von :  Zahn,  Rostan,  Schmorl, 
Litten,  Hocheisen,  Hintersteussee,  von  Hofmann,  Hauser,  Sänger, 
Jänicke,  Thoeel  und  ganz  neuerdings  von  Veese  sowie  Mönckeberg.  Ich  kann 
auf  diese  Dinge  hier  nicht  eingehen  und  erwähne  bloß,  daß  in  einigen  Fällen  (z.  B. 
Zahn,  Hauser,  Verse,  Mönckeberg)  der  Embolus  direkt  am  Foramen  ovale  sitzend 
gefunden  wurde,  ferner,  daß  es  sich  in  diesen  Fällen  zum  Teü  um  einfache  Thromben 
und  EmboHe,  zum  Teil  um  traumatisch  zertrümmerte  Organpartikel  (Schmorl)  oder 
endhch  um  sekundäre  Abszesse,  sowie  um  Tumormetastasen  handelte.  Natürlich 
kann  das  gleiche  auch  eintreten,  wenn  nicht  ein  offenes  Foramen  ovale,  sondern  ein 
Defekt  im  Vorhofseptum  —  Thorel  —  oder  auch  im  Kammerseptum  —  Ballet, 
Litten  —  besteht. 
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Gehen  wir  nun  über  zu  den  Defekten,  welche  das  Septum 
atriorum  selbst  außerhalb  des  Foramen  ovale  betreffen. 

Zunächst  kann  das  Septum  ganz  oder  fast  ganz  fehlen. 
Es  resultiert  dann  ein  dreikammeriges  Herz,  das  sogenannte  Cor 
triloculare  biventriculosum.  Solche  Fälle  sind  beschrieben 
z.  B.  von:  Mery,  (schon  1700),  Wilson,  E,ing,  Marechal,  Pozzis, 
Clar,  Brechet,  Cheever,  Wittcke,  Klug,  Riecke,  Thore, 
Bernard,  Förster,  Pauer,  Caton,  Gallois,  Cade,  Ewald, 
CouLSON,  Bull,  Fussell,  Simmonds,  v.  Hansemann,  Lange, 
Seidel. 

Nur  in  den  seltensten  Fällen,  wie  bei  Ewald  und  Seidel  (Fall  2), 
ist  das  Herz  sonst  intakt.  Bei  Ring  z.  B.  besteht  daneben  Pulmonal- 
stenose,  bei  Cade  und  Gallois  auch  Ventrikel-Septumdefekt  und 
ungeteilter  Truncus  arteriosus.  Bei  Langer  handelt  es  sich  um  einen 
Fall  von  Situs  inversus.  In  zahlreichen  Fällen,  so  im  letztgenannten 
und  bei  Gallois  fanden  sich  zwei  Venae  superiores.  Das  Septum 
ventriculorum  ist  fast  nie  ganz  intakt. 

Gallois  schätzt  diese  Herzen  mit  fast  ganz  fehlendem  Septum 
atriorum  auf  die  4.  embryonale  Woche,  Seidel  seine  Fälle  von 
vollständigem  Unterbleiben  jeder  Anlage,  auch  des  Septum  primum, 
noch  früher.  Die  Herzen,  in  welchen  beide  Septen  mehr  oder  weniger 
vollständig  fehlen,  sind  hier  nicht  mit  aufgezählt  (siehe  unter  Septum 
ventriculorum). 

Die  Septumdefekte  sind  zuerst  von  Rhode  und  Ecker  auf  ent- 
wicklungsgeschichtliche Anomalien  bezogen  worden.  Die  Defekte 
im  Septum  atriorum  selbst,  wenn  ein  solches  wenigstens  zum 
Teil  angelegt  ist,  teilte  Rokitansky  seinen  entwicklungsgeschicht- 
lichen Studien  gemäß  in  zwei  Kategorien  ein.  Die  erste  betrifft  das 
provisorische  Septum  (primum) ;  es  fehlt  ganz  oder  am  unteren  Ende, 
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letzteres  oft  gleichzeitig-  mit  Defekt  im  hinteren  Teil  des  Septum 
ventriculorum.  Die  zweite  Form  entsteht  dadurch,  daß  Entwicklungs- 
hemmungen bei  Umgestaltungen  des  primären  in  das  sekundäre 
Septum  eintreten.  Die  erste  Form  hat  naturgemäß  eine  frühere 
teratogenetische  Terminationsperiode,  als  die  zweite,  weit  häufigere. 

Am  zahlreichsten  finden  sich  mehr  oder  weniger  große  Defekte 
unterhalb  des  Foramen  ovale,  so  in  den  Fällen  von  Moreau, 
Ecker,  Thibaud,  Thibert  et  Fouquier,  Reinhard,  Hüter, 
TÜNGEL,  Bednar,  Arnold,  Peacock,  Moore,  Vincenzi,  Nicolaides, 
DuROziEZ,  Hawkins,  Reineboth,  Rudolph  Seidel. 
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Fig.  212.  Eröffnetes  linkes  Herz:  Defekt  des  Septum  atrior.,  begrenzt  unten 
vom  Septum  ventr.  a.  oben  von  einem  leisten  artigen  sichelförmigen  Rudimente  des 
S.  atrior.,  h — c  strahlige  fibröse  das  For.  ovale  verschließende  Platte,  d  ein  von  dem 
freien  Eande  des  Septumrudimentes  zum  Teil  abgelöster  häutiger  Saum,  e  vordere 
Hälfte  des  gespaltenen  Aortenzipfels  der  BicuspidaUs,  /  die  hintere  Hälfte  desselben, 
gg  Ränder  der  Spalte.   Aus  Rokitansky  1.  c. 

Solche  oberhalb  des  Foramen  ovale  sind  überaus  selten,  nur  von 
Peacock  bei  einem  6-jährigen  Jungen  und  bei  Wagstaffe  be- 
schrieben. 

In  einem  Teil  der  Fälle  war  das  Foramen  ovale  gleich- 
zeitig offen,  z.  B.  bei  Thibert  et  Fouqier  sowie  Vincenzi. 
Obfters  wird  es  als  geschlossen  beschrieben,  so  bei  Tüngel,  Hüter, 
Peacock,  Arnold,  Nicolaides,  Hawkins. 

Seidel  geht  auf  die  Entwicklungsgeschichte  ein  und  erklärt 
seine  Fälle  so,  daß  er  ein  Bestehenbleiben  des  Ostium  primum  infolge 
mangelhafter  Entwicklung  des  Septum  primum  (Born)  annimmt.  Letzteres 
ist  auf  einer  Stufe  stehen  geblieben,  welche  12 — 13-tägigen  Embryonen 
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(3 — 5,5  cm  Kopflänge)  entspricht.  Seidel  weist  gleichzeitig  (im 
Gegensatz  zu  Arnold  und  Born)  darauf  hin,  daß  trotz  mangelhafter 
Entwicklung  des  Septum  primum,  bei  vollständiger  Entwicklung  des 
Septum  ventriculorum,  die  Endocardkissen,  welche  die  Atrioventricular- 
klappen  bilden,  richtig  angelegt  waren.  Er  bezieht  sich  auch  auf  die 
Fälle  von  Rokitansky,  Rüge,  Ecker,  Gerhardt,  Hüter,  Rein- 
hardt, in  denen  trotz  Defekts  des  Septum  atriorum  eine  gute 
Trennung  des  Ostium  atrioventriculare  vor  sich  gegangen  war. 

Von  sonstigen  Autoren,  welche  Defekte  der  Atrien  beschreiben,  erwähnen  wir 
noch  Ständert,  Jubike,  Lawrence,  Fleischmann,  Marx,  Moreau,  Burdach, 
Ehode,  Ecker,  Jung,  Valleix,  Smith,  Virchow,  Rauchfuss,  Deutsch,  Klug 
(nach  Arnold),  ferner  Lacroix,  Valette,  Kelly,  Wallmann,  Caton,  Boyer, 
Anger,  Lorenz,  Guttmann,  ß.  Mayer,  Moore,  Hepburn,  Preisz,  Stadler, 
Turner,  Claus,  Ellis,  Rüge  etc. 

Manchmal  lassen  sich  mehrere  Kommunikationen  kon- 
statieren, so  in  den  Fällen  von  Valette  und  Kelly,  dem  Falle  von 
Potter  und  Ramson  mit  5  Oeffnungen,  darunter  einer  großen,  oder 
endlich  demjenigen  Ebbinghaus',  der  deren  15,  darunter  zwei  größere, 
fand.  Das  Vorhofseptum  des  letztgenannten  Falles  war  ganz  mem- 
branös.  Ebbinghaus  nimmt  an,  daß  seine  zwei  großen  Kommuni- 
kationen dem  Ostium  primum  und  secundum  Borns  entsprechen,  daß 
also  sein  Herz  auf  dieser  Stufe  stehen  geblieben  ist.  Die  anderen 
Oeffnungen  vergleicht  er  mit  den  Herzen  von  Tieren,  vor  allem  Vögeln, 
bei  denen  nach  Lindes  zahlreiche  Oeffnungen  im  Septum  atriorum 
zu  bestimmten  Zeiten  der  fötalen  Entwicklung  bestehen.  Das  Septum 
secundum  fehlte  in  diesen  Fällen  völlig.  Ueber  Netzbildungen,  die 
sich  im  gleichen  Falle  im  rechten  Atrium  fanden,  vergleiche  an 
anderer  Stelle. 

Rüge  hat  eine  Reihe  Vorhofseptumdefekte  als  Paradigmen  be- 
schrieben und,  wie  zum  Teil  schon  Stadler,  mit  der  neuen  ent- 
wicklungsgeschichtlichen Auffassung  in  Einklang  gebracht.  Im  ersten 
Fall  ist  bei  einem  42-jährigen  Mann  das  Septum  primum  auf  früher 
Entwicklungsstufe  stehen  geblieben.  Es  besteht  noch  das  Ostium 
primum.  Auch  das  Septum  ventriculorum  ist  zurückgeblieben,  eine 
Teilung  des  Ostium  atrioventriculare  ist  somit  nicht  eingetreten.  Es 
ist  dieser  Fall  ein  prachtvolles  Beispiel  reiner  Entwicklungshemmung. 
An  anderen  der  Literatur  entlehnten  zahlreichen  Beispielen  zeigt 
Rüge  die  Stufe,  auf  der  das  Septum  atriorum  stehen  geblieben,  be- 
sonders das  Septum  primum  meist  nicht  genügend  heruntergewachsen 
ist  —  so  daß  ein  Ostium  primum  bestehen  bleibt  — ,  und  so  verfolgt 
er  alle  Uebergänge  zur  Norm  und  zuletzt  kleinere  Bildungshemmungen 
bei  völlig  angelegten  beiden  Septumteileu. 

In  zahkeichen  Fällen  von  defektem  Septum  atriorum  bestehen  noch  sonstige 
AnomaKen.  So  sind  oft  die  Atrioventrikularklappen  mißbildet,  z.  B.  bei  Rudolph 
(Spaltung  des  Aortenzipfels  der  Mitralis,  zweizipflige  TricuspidaKs),  Nicolaides 
(ersteres  ebenso),  Claus  (Dehnung  des  Aortenzipfels  der  Mitralis),  Seidel  (drei- 
zipflige Mitralklappe);  oder  es  bestehen  Venenanomalien,  wie  außer  den  schon  ge- 
nannten Fällen  von  persistenter  Vena  cava  siiperior  sinistra  solches  auch  in  den 
Fällen  von  Hepburn  und  Turner  sich  fand ,  bei  deren  ersterem  zugleich  Ein- 
mündung der  Pulmonalvenen  ins  rechte  Atrium  bestand;  bei  Peacock  entspringen 
rechte  Carotis  und  Subclavia  getrennt  der  Aorta.  Häufig  finden  sich  Defekte  im 
oberen  Septum  ventriculorum  daneben,  so  bei  Tüngel,  Turner  und  Claus.  Die 
Fälle,  in  denen  der  letztgenannte  Defekt  die  wichtigere  Anomalie  darstellt,  sind 
hier  ebensowenig  aufgezählt  wie  diejenigen,  in  welchen  der  Defekt  der  Vorhofscheide- 
wand  eine  nebensächlichere  Bedeutung  gegenüber  eingreifenderen  Herzmißbildungen 
(siehe  bei  diesen)  beansprucht.    So  wird  das  so  sehr  häufige  Zusammentrefien  von 


Literatur  zu  den  Defekten  des  Septum  atriorum. 


387 


Defekten  im  Septum  atriorum  einschließlich  des  Foramen  ovale  und  verengter  Aorta 
noch  bei  letzterer  besprochen. 

Kleine  Defekte  machen  oft  ebenso  wie  das  oiFene  Foramen  ovale  keinerlei 
Symptome.  Derartige  Fälle  führt  schon  Taruffi,  und  zwar  die  von  HtJTER, 
Laceoix  und  Valette,  an.  Aber  selbst  fast  vollständiges  Fehlen  des  Septum 
atriorum  ist  mit  langer  Lebensdauer  verträglich.  So  erreichte  Ewalds  Patient  ein 
Alter  von  42,  Seidels  Patientin  ein  solches  von  50  Jahren. 
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2.  Defekte  des  Septum  ventriculorum. 

Die  Defekte  des  Septum  ventriculorum,  zuerst  wohl  von 
Stenson  1673  und  als  Grundlage  von  Cyanose  1749  von  Senac 
beschrieben,  sind  ein  überaus  häufiger  Befund.  Ein  sehr  großer  Teil 
von  ihnen  ist  mit  anderen  Bildungsfehlern  des  Herzens  kombiniert, 
insbesondere  mit  Pulmonalstenose,  und  wird  daher  dort  abgehandelt 
werden. 

Das  Septum  kann  zunächst  vollständig  oder  fast  voll- 
ständig fehlen.  Wir  haben  dann,  wenn  auch  das  Septum  atriorum 

—  was  öfters  der  Fall  ist  —  fehlt,  ein  nur  aus  2  Höhlen  bestehen- 
des Herz  vor  uns,  ein  Cor  biloculare.  Oder  das  Septum  atriorum 
ist  —  wenn  auch  eventuell  mit  Defekten  —  vorhanden;  dann  liegt 
ein  Cor  triloculare  biatriatum  vor. 

Das  Cor  biloculare  ist  meist  nur  mit  einer  gemeinsamen  Atrio- 
ventricularklappe  versehen,  auch  von  einem  Fehlen  des  Septum  trunci 
und  infolgedessen  Truncus  arteriosus  communis,  oft  auch  von  sonstigen 
Anomalien  begleitet,  so  daß  die  Fälle  zum  größten  Teil  auch  an  an- 
deren Stellen  zu  erwähnen  sind. 

Cor  bilociilare  ist  beschrieben  von :  Pozzi  (1676),  Lanzoni  (1691),  Mery  (1700), 

—  diese  ältesten  Fälle  sind  aber  zu  ungenau  beschrieben,  um  mit  Sicherheit 
hierher  gerechnet  zu  werden  — ,  sodann  von  Wilson  (1798),  Farbe  (1814), 
Ma-Ukan  (1827),  Beeschet,  Linoli,  Förster,  Gibert,  Thore,  Deutsch,  Clar, 
Lindes,  Valette,  Devilliers,  Turner,  Sänger,  Cipriani,  Audry  et  Lacroix, 
Langer,  Pitschel,  Lochte,  Baumgarth,  Spolverini-Barbieri,  v.  Konstanti- 
NOWITSCH.  Diesen  Fällen  sind  andere  anzuschließen,  in  denen  das  Septum  ventri- 
culorum fehlt  und  das  Septum  atriorum  zwar  angelegt,  aber  so  rudimentär  ist,  daß 
sie  doch  zu  dem  Cor  biloculare  zu  rechnen  sind.  Hierher  gehören  z.  B.  folgende 
Fälle:  Standert  (mit  einem  Muskelband  an  Stelle  des  Septum  atriorum),  Vernon 
(Septiim  inferius  des  Septum  atriorum  angedeutet),  Crisp,  Cl.  Bernard,  Pitschel. 
Auch  die  Fälle  von  Power,  Thore,  Eudolf,  Lochte,  Krausse  und  Griffith, 
in  denen  beide  Septen  nur  höchstens  angedeutet  waren,  kann  man  hierher  rechnen. 
Während,  wie  erwähnt,  in  den  meisten  Fällen  des  Cor  biloculare  Truncus  arteriosus 
communis  besteht,  fanden  sich  z.  B.  bei  Mauran,  Lochte,  v.  Konstantinowitsch, 
Langer,  Thore,  Breschet  und  Eudolf  beide  Arterien  getrennt  vor,  in  den  4 
letzteren  Fällen  transponiert,  bei  Lochte  beide  aus  dem  rechten  Ventrikel  ent- 
springend. Häufig  ist  die  Pidmonalis  stenosiert  bezw.  atretisch,  so  bei:  Mauran, 
Thore,  Lindes,  Türner,  Cipriani,  Länger,  Baumgarth.  Bei  Wilson,  Turner, 
Breschet,  Baumgarth  liegen  zugleich  Venenanomalien  vor,  indem  in  den  beiden 
ersten  Fällen  die  Pulmonalvenen  in  eine  Vena  cava  münden  und  in  aUen  Fällen 
mit  Ausnahme  des  WiLSONschen  2  Venae  cavae  superiores  bestehen.  Im  Fall  Veenon 
entsprangen  die  Coronararterien  der  Anonyma,  bei  Pitschel  der  rechten  Carotis. 
Bei  Baumgarth  und  Cipriani  lag  gleichzeitig  Dextrocardie  —  in  letzterem  Falle 
bei  allgemeinem  Situs  inversus  —  bei  Wilson  eine  Verlagerung  des  Herzens  infolge 
Zwerchfell-  und  Pericard-Defektes  vor.  Bei  Konstantinowitsch  fanden  sich  Abnormi- 
täten auch  an  Lungen,  Leber,  Uterus  und  Flexura  sigmoidea. 
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Die  meisten  Fälle  starben  in  den  ersten  Tagen  —  derjenige  von 
V.  KoNSTANTiNOWiTSCH  als  Neugeborenes,  diejenigen  von  Farre, 
Förster,  Vernon  nach  3,  von  Wilson  nach  7  Tagen  —  oder  in 
den  ersten  Wochen  —  z.  B.  der  Fall  von  Breschet.  Daß  aber 
trotz  der  hochgradigen  Entwicklungsstörung  eine  etwas  höheres  Alter 
erreichbar  ist,  beweisen  die  Fälle  von  Rudolph,  Cipriani  und  Sänger, 
welche  ein  Alter  von  16,  20,  24  Jahren  erreichten.  Der  letzterwähnte 
Fall  betraf  ein  weibliches,  alle  anderen  männliche  Individuen. 

Leiten  die  oben  erwähnten  Fälle  von  Fehlen  des  Septum  ventri- 
culorum mit  Andeutung  eines  Septum  atriorum  schon  von  dem  Cor 
biloculare  zum  C.  biloculare  biatriatum  über,  so  ist  dies  erst  recht 
der  Fall  bei  den  älteren,  von  Owen-Clark  und  Lawrence-Farre 
mitgeteilten  Mißbildungen,  in  denen  das  Septum  atriorum  noch  weiter 
entwickelt  war. 

Im  ersteren  Fall  bestand  noch  ein  Truncus  arteriosus  communis,  dagegen  zwei 
getrennte  Atrioventricularlflappen  (von  denen  eine  auch  verschlossen  war),  im  letzteren 
ist  das  Umgekehrte  der  Fall.  Als  Fälle  von  Cor  triloculare  biatriatum  führen  wir 
ferner  an  diejenigen  von:  Chemineau  (1699),  Tiedemann  (1810),  Fleischmänn 
(1815),  Hein  (1816),  Wolf-Kreysig  (1817),  Beckhaus,  Thompson,  Eosenstiel, 
Otto,  Breschet,  Wittcke,  Hale,  Le  Barillier,  Gueniot,  Bouillaud,  Vrolik, 
Rauchfuss,  Peacock,  Arnold,  Keith,  Meinertz,  Carson,  Lawrence,  Marx, 
Crisp,  Kreysig,  Glas,  Elliot,  Steudener,  Clark.  Bigini,  Gutwasser,  Bradley, 
Pott,  Chiari,  Zehntmayer,  Gelpke,  Clarke,  Blanchi,  Eevilliod,  Preisz 
(2  Fälle),  Eisenmenger,  Mann,  Moschkowsky,  Barth,  Klipstein,  Cautley, 
Geipel,  Hingst,  Sieber. 

Während  das  Septum  ventriculorum  in  diesen  Fällen  meist  ganz 
fehlt,  findet  es  sich  angedeutet  z.  B.  in  dem  Falle  von  Peacock. 

In  einigen  der  Fälle  ist  auch  hier  das  Septum  atriorum  zugleich  defekt; 
so  außer,  wie  schon  erwähnt,  bei  Owen-Clark  und  Lawrence-Farre  noch  z.  B.  bei 
Keith,  wo  das  Septum  secundum  nur  angedeutet  ist,  bei  Preisz,  wo  das  Septum 
superius  angelegt  ist,  das  intermedium  imd  inferius  hingegen  fehlen,  bei  Meinertz 
und  Gelpke.  In  einem  großen  Teil  der  Fälle  findet  sich  das  Foramen  ovale  offen; 
so  bei  Hein,  Wolf-Kreysig,  Hale,  Peacock,  Glas,  Bradley.  In  dem  Falle 
von  Gelpke  ist  der  Conus  arteriosus  aorticus  zu  einer  Art  dritten  Ventrikel  ab- 
geschnürt. Während  sich  bei  diesem  Cor  triloculare  nur  selten  eine  gemeinsame 
Atrioventricularklappe  findet  —  so  bei  Preisz  in  einem  Falle,  in  dem  ja  auch 
der  untere  Teil  des  Septum  atriorum  ganz  defekt  ist  —  ist  zuweilen  die  eine  der 
beiden  Klappen  rudimentär  oder  verschlossen,  so  die  zweizipflige,  bei  Peacock  und 
Glas,  die  dreizipflige  bei  Clarke  und  Gelpke,  in  welchem  Falle  rudimentäre 
Sehnenfäden  am  Zugang  zur  Pulmonaüs  als  Reste  der  verschlossenen  Tricuspidalis 
aufgefaßt  werden.  Gewöhnlich  ist  auch  die  Teilung  des  Arterienrohres  in  Aorta  und 
PuLtnonahs  in  diesen  Fällen  völlig  durchgeführt,  doch  fand  sich  bei  Keith,  Pott 
und  Clarke  ein  Truncus  commvmis.  Letzterer  ist  im  Fall  Pott  stenotisch.  Stenose 
bezw.  Atresie  der  Pulmonalis  findet  sich  auch  hier  wieder  m  einem  großen 
Prozentsatz  der  Fälle,  so  bei :  Lawrence,  Fahre,  Chemineau,  Fleischmann,  Hein, 
Brechet,  Hale,  Steudener,  Marx,  Le  Barillier,  Crisp,  Kreysig.  Venen- 
anomalien  sind  auch  hier,  so  bei  Breschet,  Geipel,  Clarke  beschrieben.  Bei 
Owen-Clark  entsprangen  die  Coronariae  der  Anonyma,  bei  Hingst  geht  die  Arteria 
pulmonahs  in  den  Arcus  aortae  und  die  Aorta  descendens  über,  in  den  Fällen  von : 
Glas,  Gelpke,  Hingst,  Sieber  besteht  zugleich  Transposition  der  Gefäße,  während 
bei  BiANCHi  außer  Transposition  der  Arterien  solche  der  Ventrikel,  bei  Geipel  und 
Steudener  allgemeiner  Situs  inversus,  bei  Hingst  Transposition  des  Magens  und 
Darmkanals,  bei  Breschet  Dextrocardie  vorlag.  Im  letztgenannten  Fall  bestand 
von  sonstigen  Mißbildungen  ferner  eine  Spina  bifida,  bei  Preisz  in  einem  Fall  eine 
Hemia  diaphragmatica,  im  anderen  Fall  handelte  es  sich  um  einen  Thoracopagus. 
Daß  aber  auch  reine  Fälle  von  Cor  triloculare  biatriatum  ohne  sonstige 
Anomalien  des  Herzens  oder  der  sonstigen  Organe  vorkommen,  bewe  ist  z.  B.  der 
von  Eisenmenger  beschriebene  Fall. 

Während  ein  großer  Teil  auch  dieser  Fälle  schon  in  frühester 
Jugend  starb  —  so  erreichten  die  Fälle  von  Owen-Clark,  Chemi- 
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NEAU,  Thore,  Hingst,  Preisz  nicht  das  Alter  von  1  Monat  — 
überschritten  andere  das  20.  Jahr  —  so  die  Fälle  von  Wolf- 
Kreysig  (23  Jahre),  Wittcke  und  Gutwasser  (je  24  Jahre);  der 
Fall  Barths  wurde  45  Jahre  alt  und  der  von  Zehntmayer  beschriebene 
Mann  soll  sogar  als  Greis  gestorben  sein. 

Nach  einer  Zusammenstellung  Taeüffis  scheint  die  Lebensdauer  mit  dem  Vor- 
handeusein  oder  Fehlen  einer  Stenose  der  Pulmonalis  bezw.  des  Truncus  communis 
eng  zusammenzuhängen.  Folgende  Fälle,  in  welchen  die  Kammerscheidewand 
zwar  vorhanden  aber  sehr  defekt  war,  und  welche  physiologisch  wenigstens  noch 
dem  Cor  triloculare  triatriatum  zuzuzählen  sind,  führe  ich  nach  Vieroedt  an: 
Roger,  Decaishe,  Coupland,  Newman,  Gtjillon,  Dupre,  Wilbouschewitsch  ; 
anzufügen  wäre  noch  etwa  der  FaU  von  Mansfeld  (mit  rudimentärem  Septum 
atriorum  und  Truncus  communis)  und  ähnlich  dem  letzteren  derjenige  von  Symington. 
An  anderer  Stelle  werde  ich  einen  neuen  Fall  von  Cor  triloculare  biatriatum  mit 
Pulmonalstenose,  einer  einzigen  dreizipfligen  Atriorentrikularklappe,  Defekt  im  Septum 
atriorum  und  Transposition  bei  Situs  inversus  mitteilen  (s.  unter  Transposition) ;  ebenso 
einen  weiteren  Fall  von  Cor  triloculare  biatriatum  mit  Truncus  arteriosus  communis 
aus  dem  Heidelberger  pathologischen  Institut  (s.  bei  Truncus  communis). 

Wenden  wir  uns  nunmehr  denjenigen  Fällen  zu,  in  welchen  das 
Septum  ventriculorum  zwar  angelegt,  aber  defekt  ist. 

Es  fiel  schon  früh  auf,  daß  die  Septumdefekte  fast  stets  „sub- 
aortal"  saßen;  diese  Erscheinung  war  Farre,  Meckel,  Louis  schon 
durchaus  geläutig.  Otto  stellte  schon  eine  große  Reihe  solcher  Fälle 
zusammen  und  sah  deren  selbst  12.  Es  wurde  nun  angenommen,  daß 
es  das  Septum  membranaceum  sei,  welches  sich  in  diesen  Fällen  nicht 
geschlossen  habe.  Hanfield  und  Sieveking,  Hauska,  Albini  und 
viele  andere  studierten  diese  Gegend,  und  besonders  die  Engländer 
leiteten  die  Septumdefekte  vom  „undefended  space"  ab.  Nur  ein  Teil 
der  Autoren  nahm  aber  an,  daß  es  sich  hier  um  eine  Hemmungs- 
bildung handele.  Bouillaud  hingegen  sah  den  Defekt  als  Resultat 
einer  Wiedereröffnung  bei  Endocarditis  an.  Ihm  folgten  Bennet, 
Peacock  (nur  zum  Teil),  Cruveilhier,  Corvisart,  Laennec,  Wilks, 
Whitley,  Mannkopf,  Avery,  wohingegen  Taruffi  und  Peacock 
für  die  Mehrzahl  der  Fälle  wieder  den  Bildungsfehler  eventuell  mit 
sekundärer  Endocarditis  betonten.  Ein  Umschwung  der  Auffassung 
dieser  Defekte  wie  derjenigen  der  Septen  überhaupt  trat  mit  Roki- 
tanskys auf  der  Entwicklungsgeschichte  basierenden  Neuforschungen 
auf.    Wir  gehen  somit  zu  diesen  über. 

Rokitansky  unterscheidet  (s.  Fig.  213): 

A.  Völligen  Defekt  des  Septums  (s.  oben). 

B.  Defekt  des  hinteren  Septums. 

C.  Defekt  des  vorderen  Septums. 

1.  Des  ganzen  vorderen  Septums. 

2.  Des  hinteren  Teils  des  vorderen  Septums. 

a)  Defekt  neben  anomaler  Stellung  der  art.  Gefäßstämme, 
ß.  Defekt  bei  normalem  Kaliber  der  art.  Gefäßstämme. 
ß.  Defekt  bei  Stenose  oder  Atresie  der  Lungenarterie. 

b)  Defekt  neben  normaler  Stellung  der  art.  Gefäßstämme. 

3.  Im  vordersten  Teile  des  vorderen  Septums. 

D.  Defekt  an  anderen  ungewöhnlichen  Stellen. 

E.  Defekt  in  anomalen  Septen. 

Bei  Defekten  des  hinteren  Septums  finden  sich  wegen  seiner 
engen  Beziehungen  zur  Kommissurenbildung  der  Atrioventricular- 
lippen  Störungen  der  letzteren.    Bei  diesem  Defekt  ist  der  Aorten- 
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Zipfel  der  Bicuspidalis  gespalten,  und  sein  hinterer  Abschnitt  konfluiert 
mit  dem  inneren  Tricuspidaliszipfel,  sein  vorderer  vertritt  den  nor- 
malen Aortenzipfel  der  Mitralis.  Es  entsteht  über  dem  defekten 
hinteren  Septum  durch  gehemmte  embryonale  Verschmelzung  des 
Mittelstückes  der  Atrioventricularlippen  ein  gemeinsamer  Klappenring 
von  4  oder  auch  —  selten  —  3  Segeln. 


«  V.  a.p.  d.  vord.  S.  v.  a.  p.  a. 


Mnt.  S.  V.  a.  p. 


Fig.  213.  hint.S.  hinteres  Septum,  O.v.s.  Ostiiim  venosum  sinistr.,  O.v.d. 
Ostiura  venosum  dextr.,  O.a.  Ostium  aortae,  P.m.s.  Pars  membranacea  septi,  v.a.d. 
rechte  Aortenklappe,  %>.a.s.  linke  Aortenklappe,  v.a.p.  hintere  Aortenklappe.  —  vord.S. 
vorderes  »Septum,  o  hinterer  Teü  desselben,  ß  vorderer  zwischen  die  Ostien  beider 
art.  Gefäßstämme  eintretender  Teil  desselben,  v.a.p.d.  rechte,  v.a.p.s.  linke,  v.a.p.  a. 
vordere  Lungenarterienklappe.  Aus  Eokitansky,  Die  Defekte  der  Scheidewände  des 
Herzens.   Wien  (BRAUMxjLLEE)  1875. 

Fehlt  das  vordere  Septum  ganz,  so  kommt  es  zu  Gefäßanoraalien 
—  vor  allem  Pulmonalstenose  oder  auch  Truncus  arteriosus  com- 
munis; das  Genauere  s.  bei  der  Pulmonalstenose.  In  diesen  Fällen 
„reitet"  die  Aorta  zumeist  auf  beiden  Ventrikeln. 

Auch  die  Defekte  des  hinteren  Teils  des  vorderen 
Septums    sind    fast  stets  mit  Verschiebungen  in  der 
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Stellung  der  g-roßen  Gefäße  und  zumeist  auch  mit 
Pulmonalstenose  verknüpft.  Rokitansky  leitet,  wie  noch 
bei  der  Pulmonalstenose  auseinanderzusetzen  sein  wird,  diesen  Defekt 
von  einer  zu  starken  Rechtsstellung  der  Aorta  ab.  Diese  Defekte 
sind  meist  für  solche  der  Pars  membranacea  gehalten  worden,  doch 
ist  diese  am  hinteren  Ende  des  Defektes  noch  gut  erhalten.  Die 
Aorta  „reitet"  auch  in  diesen  Fällen  auf  beiden  Ventrikeln.  Ent- 
sprechende Defekte  bei  normaler  Stellung  der  Gefäße  sind  extrem 
selten.    Rokitansky  sah  nur  einen  derartigen  Fall;  in  diesem  war 

der  Defekt  nur  sehr  klein, 
und  Rokitansky  bezieht 
ihn  auf  eine  Rücklagerung 
der  Pars  membranacea 
septi.  Wichtigere  Fälle  der- 
art beschrieben  vor  allem 
'  mit  den  nötigen  Schlußfol- 
gerungen  Orth  (s.  bei  Pul- 
monalstenose), fern  erWiCH- 
MANN,    Arnold,  Preisz, 

ElSENMENGER,  HaRT. 

e 

Fig.  214.  a  Eröffneter  rechter 
d  Ventrikel,  b  connsartiger  Aus- 
läufer desselben,  c  Pars  membr. 
septi,  d  Defekt  des  vorderen 
*  Septums,  begrenzt  von  einem 
Fleischrande,  welcher  sich  vorne 
—  bei  e  —  zwischen  der  linken 
lind  hinteren  Klappe  verläuft, 
/  Ti'uncus  art.  comm.,  sich  spal- 
tend in  eine  Aorta  h  und  eine 
Lungenarterie  i,  unter  Bildung 
einer  sichelförmigen  Leiste  g  im 
Innern,  k  linke  Carotis,  l  rechte 
Carotis,  m  Vertebralis  dextra. 
Aus  Rokitansky  1.  c. 

Die  Defekte  des  vorderen  Teils  des  vorderen  Septums  liegen  weit 
nach  vorne  unter  den  Ostien  der  beiden  Arterien.  Nach  Rokitansky 
liegt  hier  eine  Hemmung  desjenigen  Prozesses  vor,  welcher  normaliter 
den  vorderen  Abschnitt  des  vorderen  Septums  sich  zum  Septum  trunci 
hin  fortsetzen  läßt,  um  so  die  zwischen  beiden  Septa  gebliebene  Lücke 
zu  füllen. 

Gegen  diese  hier  kurz  rekapitulierte  Darstellung  Rokitanskys 
—  die  Defekte  an  abnormen  Stellen  und  in  abnormen  Septis  werden 
noch  unten  erwähnt  werden  —  sind  nun  mancherlei  Einwände  er- 
hoben worden. 

Ratjchtuss  folgt  im  ganzen  zwar  Rokitansky  und  erkennt  auch  an,  daß  die 
meisten  Defekte  zu  Unrecht  der  Pars  membranacea  zugerechnet  wurden  und  in  der 
Tat  dem  muskulären  Septum  und  zwar  dem  sogenannten  hinteren  Teil  des  vorderen 
Septums,  zugehören.  Allein  die  völlige  Negation  Rokitanskys  gegenüber  den 
Defekten  der  Pars  membranacea  geht  ihm  zu  weit.  In  einigen  Fällen  will  er  doch 
einen  solchen  annehmen.  Immerhin  bezeichnet  auch  Rauchfuhs  diese  deutUchen 
Defekte  der  Pars  membranacea  als  „durchaus  nicht  besonders  häufig"  und  führt  als 
Beispiele  2  Fälle  von  Willcocks  und,  außer  einem  eigenen  Falle,  die  von  Rolleston 
zitierten  Fälle  von  Haue,  Jenner,  Wilks,  Hilliee,  Coupland  auf. 
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Hier  hat  also  auf  jeden  Fall  Rokitansky,  auch  wenn  seine 
völlige  Negation  der  Defekte  des  „undefended  space"  zu  weit  ge- 
gangen sein  sollte,  gründlich  Wandel  geschaffen,  indem  er  bewies. 


) 
1 

I 

a 

Fig.  215.  Der  rechte  Ventrikel  des  zweispitzigen  Herzens  eröfibet:  a  Doppelte 
Herzspitze,  b  die  nach  rechts  gerückte  Aorta,  c  die  längere  vom  hinteren  Septum 
wmkUg  abgebogene  hhitere  Conuswand,  d  die  Lücke  im  Septum,  e  die  in  dieselbe 
hereinsehende  rechte  Aortenklappe,  /  die  rechte  Lungenarterienklappe,  g  die  die  Lücke 
einfassende,  in  die  rechte  Aortenklappe  verlaufende  fibröse  Leiste,  h  Löchelchen  in 
den  Lungenarterienklappen,  i  arteriöses  Band.    Aus  Eokitansky  1.  c. 
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daß  die  überwiegende  Mehrzahl  der  „subaortalen"  Basisdefekte  des 
Septum  ventriculorum  dem  muskulösen  Septum  selbst  zuge- 
hört. Rokitansky  hat  das  eminente  Verdienst,  die  ganze  Frage  der 
Septendefekte  auf  die  entwicklungsgeschichtliche  Forschung  basiert  zu 
haben.  Hier  setzen  nun  aber  neuere  embryologische  Untersuchungen 
ein,  besonders  von  Born  und  His,  welche  die  LiNDES-RoKiTANSKYschen 
entwicklungsgeschichtlichen  Forschungen,  die  zugleich  die  Grundlage 
der  RoKiTANSKYschen  Lehre  von  den  „Defekten  der  Scheidewände" 
darstellten,  nicht  in  allem  bestätigen  konnten.  Als  Folge  hiervon 
kann  denn  auch  die  RoKiTANSKYsche  Lehre  und  sein  Schema  heute 
nicht  mehr  als  in  allen  Punkten  zutreffend  gelten.  Insbesondere 
stimmen  die  neuen  Untersuchungen  mit  Rokitansky  insofern  nicht 
überein,  als  nicht  der  vordere  Schenkel  des  Ventrikelseptums  nach 
rechts  und  oben  auswächst,  um  die  letzte  Lücke  gegen  das  Septum 
trunci  hin  zu  füllen,  vielmehr  das  Schlußstück  vom  Septum  trunci 
arteriosi  selbst  geliefert  wird. 

So  betont  auch  Preisz  in  einer  neueren  Arbeit  (1890),  welche 
schon  auf  den  His-BoRNschen  Forschungen  fußt,  und  welche  die 
Ansichten  Rokitanskys  und  die  jüngeren  entwicklungsgeschichtlichen 
Befunde  miteinander  in  Uebereiustimmung  zu  bringen  sucht,  daß  die 
Einteilung  des  vorderen  Septums  in  einen  vorderen  und  hinteren  Teil 
zwar  als  lokal  berechtigt,  entwicklungsgeschichtlich  aber  nicht  als  zu 
Recht  bestehend  anzusehen  ist.  Es  stammt  eben  nach  His  der  von 
Rokitansky  sogenannte  vordere  Teil  des  vorderen  Septums  nicht 
vom  Kamnierseptum,  sondern  von  Septum  aorticum  ab.  Preisz 
teilt  die  Defekte  des  Septum  ventriculorum  folgendermaßen  ein: 

I.  Völliger  Defekt  desselben, 

II.  Defekte  des  ganzen  oberen  Septums  (statt  des  hinteren  Septum), 
III.  Kleinere  Defekte  des  ganzen  oberen  Septums, 
,  IV.  Defekte  unterhalb  des  Aortenostiums  (statt  des  hinteren 

Teils  des  vorderen  Septums). 
Eine  andere  moderne  Einteilung  gibt  Reiss  und  zwar  in: 
I.  Der  subaortale  Teil  ist  betroffen, 

II.  der    Defekt  hat  seinen  Platz  unter  der  linken  hinteren 
Aortenklappe, 

III.  Das  Septum  membranaceum  fehlt  ganz. 

Zu  I.  rechnet  er  als  Beispiele  die  Fälle  Coupland  und  Dupre, 
zu  II.  diejenigen  von  Neumann  und  zu  III.  einen  von  ihm  selbst 
beschriebenen  Fall. 

Alle  anderen  Einwände  gegen  die  Auffassung  Rokitanskys  sollen 
im  Kapitel  „Pulmonalstenose"  besprochen  werden.  Die  neue  Auf- 
fassung der  Defekte  als  wirklicher  Hemmungsbildungen  im  Septum 
selbst  gestaltet  ihre  Einteilung  weit  einfacher  als  nach  Rokitansky. 

Sehr  selten  nun  sind  Defekte  der  anderen  Stellen  des 
Septum  ventriculorum  außer  „basal"  beobachtet  worden.  Louis 
beschrieb  einen  Defekt  in  der  Mitte  des  Septums.  Aehnlich  Roki- 
tansky in  seinem  Fall  21. 

Im  pathologischen  Institut  zu  Heidelberg,  dessen  Präparate  mir  Herr  Professor 
Ernst  in  der  liebenswürdigsten  Weise  zur  Verfügung  stellte,  wofür  ich  ihm  auch 
hier  ergebenst  danke,  befinden  sich  zwei  Herzen  mit  solchen  seltenen  Septumdefekten. 
In  der  vom  ersten  Fall  stammenden  Abbildung  (s.  Fig.  216)  sieht  man  den  Septum- 
defekt  vom  rechten  Ventrikel  aus  (X).  Es  sitzt  ganz  nahe  am  vorderen  Eand  des 
Septum  ventriculorum  und  durchsetzt  das  Septum  schief  vom  rechten  Ventrikel 
oben  zum  linken  unten.    Der  Höhenunterschied  beträgt  etwa  2  cm,  ebenso  die 
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Fig.  216.    Defekte  im  Septum  ventriculorum 
(Beschreibung  siefie  im  Text). 


Länge  des  Ganges.  Der  Defekt  liegt  [der  Höhe  des  Septums  nach  etwa  in  dessen 
Vlitte.  Das  Herz,  welches  von  einem  Erwachsenen  stammt,  ist,  bis  auf  Valvidae 
'enestratae  der  Aorta  und  Pulmo- 
lalis,  im  übrigen  völlig  normal.  Im 
iweiten  Fall  (s.  Fig.  217)  findet  sich 
gleichfalls  etwa  in  der  Mitte  des 
Septum  ventriculorum  ein  fast  wage- 
-echter  Gang  durch  das  Septum 
ventriculorum.  Er  mißt  etwa  cm 
Diu-chmesser,  ist  rund  und  erscheint, 
fom  linken  Ventrikel  aus  gesehen, 
richterförmig,  zum  Teil  von  einer 
VIembran  bedeckt.  Das  Herz  stammt 
i^om  Erwachsenen  und  weist  Hyper- 
trophie und  Dilatation,  besonders  des 
inken  Ventrikels,  auf.  Man  bemerkt 
iuch  auf  der  Photographie  einen 
iberzähhgen  Sehnenfaden. 

Nahe  der  Herzspitze 
äind  Defekte  beschrieben  von 
Buhl  (zugleich  Pulmonalste- 
ttose)  (Duckworth,  oifenes 
Foramen  ovale)  und  Ritter 
VON  Rittershain  (zugleich 
Stenose  des  Aortenostium). 

Auch  sind  mehrfach,  wenn 
luch  selten,  mehrere  Defekte 
zugleich  gefiinden  worden ;  so  schon 
ron  Marchetti,  Meckel,  Otto, 
ECreysig,  Tourtual,  Hodgson, 
ferner  von  Pellizaei,  Gintrac 
deren    3),    BuRRESi,  Bennetz, 

A.SHBY,  Pott  etc.  Chiari  fand  etwa  5  auf  allzutiefe  Intertrabekulärgruben  zu 
Deziehende  Kommunikationen  im  Septum  ventriculorum,  welche  er  von  dem 
jmbryonalen  Zustand  des  mit  Lücken  versehenen  Balkennetzes  ableitet.  Aehnüches 
Deschrieben  auch  Crtjveilhier,  Heschl,  Eokitansky,  und  die  von  Ettlingeb 
beschriebenen  5 — 6  feinen 
Oeffnungen  im  Septum 
irentriculorum  gehören 
wohl  auch  hierher. 

Noch  ZU  nennen 
ist  die  letzte  Rubrik 
Rokitanskys:  De- 
fekte in  abnor- 
men Septen. 

Es  handelt  sich  hier 
um  überzählige  Sep- 
ten, welche  einen  supple- 
mentären Ventrikel  ohne 
Verbindung  mit  den  Vor- 
böfen  —  er  läßt  oft  die 
Pulmonalis ,  seltener  die 
Aorta  entspringen  —  ab- 
grenzen. Dies  überzählige 
Septum  verläuft  meist 
schräg  und  zieht  nie  die 
Herzspitze  in  seinen  Be- 
reich. Rokitansky  hat 
3  FäUe  von  solchen  ano- 
malen vorderen  Sep- 
ten   mit    Defekten  be- 


Fig.  217 


Defekt  des  Septum  ventriculorum 
(Beschreibung  siehe  im  Text). 
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schrieben  und  rechnet  hierher  ferner  die  Fälle  von  Kussmaul,  Peacock  (Fall  7), 
Holmes,  Buchanan.    In  3  Fällen  war  die  Pulmonalarterie  zugleich  stenotisch. 

Noch  weit  seltener  sind  anomale  hintere  Septa  mit  Defekten. 

So  wird  hier  ein  supplementärer  hinterer  Kammerraum  abgegrenzt,  welcher  mit 
dem  emen  Vorhof  in  Verbindung  steht,  während  das  andere  venöse  Ostium  in  den 
Hauptkammerraum  führt,  M'elcher  auch  den  beiden  Arterien  Ursprung  gibt.  Roki- 
tansky rechnet  hierher  Fälle  von  Mery  und  Maeeohal. 

Besonders  zu  nennen  sind  Defekte  an  der  Vereinigungsstelle  beider 
Ventrikel  und  beider  Atrien,  so  daß  alle  Höhlen  unter  sich  kommunizieren. 
Dies  fand  Thibert  bei  einem  24-iälirigen  Mann,  ferner  Curtis-Peacock  (12-jähriges 
Mädchen).  Septum-Ventrikel-  und  Septum-Atriorum-Defekte  mit  Bildung  eines 
einzigen  Ostium  venosum  sah  auch  öchmaltz  und  behandelt  diese  Mißbildung  als 
eigene  Gruppe.  Hart  führt  zwei  Fälle  dieser  Art  an.  Thurnam  und  Meckel 
fanden  zugleich  Aneurysmen  der  Tricuspidalis. 

Als  Besonderheit  sei  noch  ein  Fall  von  Costa  Alvarenga  erwähnt,  in  dem  sich 
am  Defekt  auf  der  Seite  des  rechten  Ventrikels  eine  Klappe  fand,  und  ein  von 
Takuffi  beschriebenes  Präparat,  in  dem  ein  Tricuspidalsegel  am  Defekt  ver- 
wachsen war. 

Geht  Litten  auch  zu  weit,  wenn  er  glaubt,  daß  bei  kongenitalem 
Septumdefekt  stets  noch  andere  Anomalien  vorhanden  sind,  so 
hat  ViERORDT  doch  sicher  recht,  wenn  er  reine  Defekte  des  Septums 
als  im  ganzen  recht  selten  bezeichnet.  So  fand  Costa-Alvarenga 
unter  53  Defekten  nur  zwei  reine  Fälle,  auffallend  häuflg  solche  da- 
gegen Hart.  Bei  weitem  am  häufigsten  findet  sich  der  Defekt  mit 
Stenose  oder  Atresie  der  Lungenarterienbahn  vergesellschaftet  (s.  dort), 
so  in  10  von  den  24  Fällen  Eokitanskys.  Auch  ist  die  Stellung  der 
großen  Gefäße  fast  stets  abnorm,  so  21mal  unter  den  Rokitansky- 
schen  Fällen.  Dagegen  war  z.  B.  in  dem  Falle  von  Herbst  die 
Stellung  der  Gefäße  eine  normale.  Hier  lag  zugleich  eine  Lungen- 
mißbildung vor.  Als  Beispiel  einer  Kombination  mit  Mißbildungen 
anderer  Organe  (Anus  imperforatus)  sei  noch  der  von  Chaffey  ver- 
ölFentlichte  Fall  erwähnt. 

Daß  aber  auch  ganz  isolierte  Fälle  von  Septumdefekt 
vorkommen,  beweisen  z.  B.  diejenigen  von  Müller,  Gruber,  Mühsam. 

Hier  zu  erwähnen  wäre  noch  eine  von  Eppinger  vertretene  Ansicht,  nach  der 
ein  abnormer  Musculus  diaphragmatico-retromediastinahs  von  der  medianen  Zwerch- 
feUanlage  abstammend  und  im  Ligamentum  piilmonalis  sinistri  gelegen,  mit  den 
Defekten  des  Septum  ventriculorum  zusammenhängen  soll.  In  5  Fällen  fand  Eppinger 
das  Herz  so  verlagert,  daß  der  linke  Ventrikel  nach  hinten,  der  rechte  nach  vorne 
sah;  der  Muskel  soll  neben  dem  linken  Vorhof  nahe  seiner  oberen  Insertion  verlaufen, 
so  diesen  belasten  und  die  Drehung  verhindern.  So  soll  das  normale  Zusammen- 
treffen der  Septumteile  zum  Septum  ventriculorum  verhindert  werden,  und  der 
Defekt  entstehen. 

Die  Häufigkeit  des  Septum-ventriculorum-Defektes  unter  den 
abnormen  Kommunikationen  überhaupt,  läßt  sich  etwa  aus  der  Uebersicht  Deguises 
erschheßen.  Er  fand  unter  60  solchen  23mal  das  Foramen  ovale  offen,  12mal  einen 
Defekt  des  Septum  ventriculorum,  24mal  beides  zugleich. 

Es  sei  noch  erwähnt,  daß  sich  auch  an  diese  Defekte  des  Septum  ventriculorum 
häufig  Endocarditis  anschließt. 

Oft  macht  der  Septumdefekt  im  Leben  kaum  Erscheinungen  oder 
wenigstens  lange  Zeit  hindurch  nicht.  Solche  Beispiele  führt  z.  B. 
Peacock  von  einem  23-jährigen  Mann  und  einem  an  Scharlach  ver- 
storbenen 6-jährigen  Kinde  an.  Das  Leben  braucht  also  durch  den 
Defekt  keineswegs  gefährdet  zu  sein,  doch  ist  hier  wegen  der  Selten- 
heit reiner  Fälle  und  den  meist  zugleich  bestehenden  schweren 
sonstigen  Anomalien  ein  Urteil  schwer  möglich.  Es  haben  aber 
auf  jeden  Fall,  wie  bereits  erwähnt,  selbst  Leute  mit  den  größten 
Defekten,  also  dem  Cor  triloculare  biatriatum,  ein  höheres  Alter  er- 
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reicht.  Vierordt  stellt  die  Todesursachen  für  eine  größere  Eeihe 
von  Fällen  zusammen. 

Das  männliche  Geschlecht  ist  auch  hier  das  öfter  befallene  (bei 
Vierordt  in  21  von  30  Fällen). 


Fig.  218.    Defekt  in  der  Gegend  des  Septum  membranaceum. 

Ganz  kurz  erwähnen  möchte  ich  hier  das  Aneurysma  der 
Pars  membranacea,  welches  perforieren  und  dann  mit  kon- 
genitalen Defekten  verwechselt  werden  kann. 


Fig.  219.  Links  hypertrophisches  Herz  des  einjährigen  Kindes  mit  dem  Septum- 
defekt.    Rechts  normales  Herz  eines  einjährigen  Kindes. 

Hierher  gehörige  Arbeiten  stammen  besonders  von  Botjillatjd,  Bennett, 
Klein,  Kezywicki,  Täte,  Pilllng,  Herbst,  M.  Müller,  Böhmer,  Hart.  Die 
Residuen  der  Entzündung  etc.  lassen  die  Unterschiede  gegenüber  den  kongenitalen 
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Defekten  doch  meist  gut  hervortreten,  obwohl,  wenn  ulceröse  Prozesse  vorliegen,  ein 
Teil  besonders  der  älteren  Fälle,  doch  mit  kongenitalen  Defekten  verwechselt  wurde. 
Die  Aneurysmen  sind  nun  deshalb  auch  hier  noch  anzuführen,  weil  zu  ihrer  Genese 
außer  bakteriellen  (Thorel-Herbst)  und  mechanischen  (Hart)  Momenten  auch 
Entwicklungsstörungen  herangezogen  worden  sind.  Solche  Aneurysmen  sind  schon, 
während  des  fötalen  Lebens  entstanden,  beobachtet  worden,  so  von  Rokitansky, 
Reesthard  und  Taylor,  und  wahrscheinhch  lag  entsprechendes  auch  in  Krzywickis 
Fall  1  vor.  Pilling  nahm  beim  Fehlen  einer  entzündhchen  Genese  an,  daß  das 
Aneurysma  der  Pars  membranacea  auf  einer  kongenitalen  pathologischen  Beschaffen- 
heit der  letzteren  beruhe,  und  ganz  besonders  hat  neuerdings  Böhmer  —  in  dessen 
Fall  ebenso  wie  in  dem  Lambls  kongenitale  Verbildung  der  Aortenklappen  (bei 
Lambl  neben  vielen  anden  Herzanomalien)  bestand  —  Entwicklungsstörungen  einer 
Gegend,  die  zu  der  Pars  membranacea  in  engster  Beziehung  steht  (Aorta),  als 
hauptsächhches  ursächliches  Moment  für  einen  mangelhaften  Aufbau  der  Pars  mem- 
branacea und  somit  für  deren  Aneurysmen  betont. 

Ich  bilde  noch  einen  Fall  von  Defekt  im  obersten  Septum  ventriculorum 
ab,  den  ich  der  Güte  des  Herrn  Professor  Schwalbe  verdanke.  Die  Fig.  218  zeigt 
den  großen  Defekt,  dem  Septum  membranaceum  entsjirechend.  Fig.  219  zeigt  die 
Hypertrophie  und  Formveränderung  im  Vergleich  zu  einem  normalen  Herzen  eines 
gleichaltrigen  (1  jährigen)  Kindes. 
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3.  Bildungshemmungen  des  Septum  trunci. 

a)  Stenose  (Atresie)  der  Lungenarterienbahn. 

Die  Verengerung  bezw.  der  Verschluß  der  Lungen- 
arterienbahn mit  ihren  Begleiterscheinungen  stellt,  wie  schon 
Farre  und  fast  alle  Autoren  später  betonten,  überhaupt  die 
häufigste  und  wichtigste  ^^Herzmißbildung  dar. 

Peäcock  schätzt  diese  Anomalie  auf  65  Proz.  aller  Herzfehler  oder,  wenn 
man  nur  solche  Individuen  in  Betracht  zieht,  welche  das  12.  Jahr  erreichten,  auf 
84,4  Proz.  Da  Costa  Alvarenga  berechnete  ihre  Häufigkeit  auf  41,96  Proz.  aller 
Herzmißbüdungen,  Brunner  auf  50  Proz. 

Die  Pulmonalstenose  wurde  frühzeitig  beobachtet,  zuerst  schon 
1699  von  Chemineau.  Genauere,  in  ihrer  Bedeutung  von  ihrem  Autor 
vollauf  gewürdigte  Mitteilungen  stammen  dann  von  Sandifort  (1777), 
Hunter  (1783),  Tacconi  (1783),  Pulteney  (1785),  Abernethy 
(1793),  Nevin  (Duncan)  1795.  Seit  Beginn  des  19.  Jahrhunderts 
sind  die  Veröffentlichungen  auf  diesem  Gebiete  dann  in  außergewöhnlich 
hohe  Zahlen  gestiegen. 

Wie  wir  sogleich  sehen  werden,  ist  die  Atresie,  der  vollständige 
Verschluß  der  Lungenarterie,  ein  viel  selteneres  Ereignis  als  die 
Stenose,  Verengerung  derselben  an  irgendeiner  Stelle  ihres  Verlaufes. 
Doch  ist  der  Prozeß  bei  beiden  der  gleiche ;  nur  quantitativ  stellt  die 
Atresie  den  höheren  Grad  dar. 

Was  die  Zahl  der  bekannten  Fälle  und  das  Häufigkeitsverhältnis 
der  Stenose  und  Atresie  zueinander  betrifft,  so  kannte  Meckel  unter 
35  Herzanomalien  schon  20  Fälle  von  Pulmonalverengerung,  davon 


402 


Kapitel  IV. 


16  Stenosen  und  4  Atresien.  Louis  fand  unter  20  Fällen  lOmal  die 
Pulmonalstenose  verengt.  Deguise  stellte  41  Fälle,  davon  33  von 
Pulmonalsteuose  und  8  Atresien  zusammen.  Meyer  fand  unter  82 
Stenosen  nur  15  Atresien. 

Peacock  stellte  1858  schon  119  Fälle  zusammen,  also  65  Proz.  der  gesamten 
181  von  ihm  gesammelten  Herztuiomalien. 

Stölkee  gab  1864  eine  sehr  gute  hterarische  und  statistische  Uebersicht  über 
116  Fälle,  unter  denen  sich  28  von  Atresie  fanden.  Kussmaul  wie  Raucheuss 
berechneten  die  Häufigkeit  der  Stenose  zur  Atresie  auf  etwa  2^1^  zu  1.  Stifel  fand 
46  Fälle  von  Atresie  m  der  Literatur  (1879).  Ettlinger  nahm  1891  als  Zahl  der 
überhaupt  veröffenthchten  Fälle  von  Pulmonalarterienverengerung  266  an,  Viee- 
OEDT  (1898)  schätzt  ihre  Zahl  auf  mindestens  etwa  300  und  stellt  selbst  aus  der 
neueren  Literatur  (seit  1878)  107  Fälle  zusammen,  hiervon  83  Stenosen  und  24 
Atresien,  also  ein  Verhältnis  von  3,46  zu  1. 

Ich  habe  die  gesamte  Literatur  nochmals  einer  gründhchen  Eevision  unterzogen 
und  die  allermeisten  Originalarbeiten  nachgelesen ;  da  mir  diese  aber  nicht  ausnahmslos 
in  allen  Fällen  zugänglich  waren,  ist  eine  genaue  Statistik  mit  allen  Details  nicht 
möghch.  Ich  finde  die  Zahl  der  Autoren,  welche  einschlägige  Fälle 
veröffentlicht  haben  —  597  und  taxiere  die  Zahl  der  veröffentlichten 
Fälle  auf  gegen  700,  wobei  der  eine  oder  der  andere  in  der  fast  endlosen 
Literatur  niedergelegte  Fall  mir  wohl  noch  entgangen  sein  \nrd.  Ich  rechne  unter 
diese  Zahl  550  bis  580  Stenosen  und  nur  100  bis  120  Atresien,  so  daß  sich  das 
Verhältnis  auf  etwa  5  zu  1  stellt. 

Es  sei  nur  nebenbei  erwähnt,  daß  sich  Atresien  eines  Teils  der 
Lungenarterienbahn  sehr  häufig  mit  Stenose  eines  anderen  Teils  der- 
selben kombinieren.  Was  nun  den  Sitz  der  Stenose  bezw.  Atresie 
angeht,  so  können  wir  zwischen  dem  Conus  arteriosus  dexter, 
dem  Ostium  und  der  eigentlichen  Lungenarterie  unter 
scheiden.  Die  letztere  Form  ist  allein  sehr  selten  (und  dann  wohl 
nicht  einer  Mißbildung  zuzuschreiben),  vielmehr  findet  sich  die  Arterie 
zumeist  neben  einer  Conusstenose  oder  Verengerung  bezw.  Verschluß 
der  Klappengegend  affiziert.  Conusstenosen  stellen  wohl  die  häufigste 
Form  dar. 

H.  Meyer  stellte  16  kongenitale  Stenosen  des  Conus  gegenüber  13  der  Klappen- 
gegend zusammen.  AsMuss  sammelte  schon  1877  47  Fälle  von  Conusstenose  (außer 
seinen  eigenen  und  bei  Septum  Defekt).  Vieroedt  erwähnt  weitere  26  Fälle,  Spol- 
veeini-Barbieei  noch  4.  Unter  den  von  mir  unter  diesem  Gesichtswinkel  zusammen- 
gestellten 170  Fällen  von  Stenose  fand  sich  der  Conus  lOOmal,  das  Ostium  64mal, 
6mal  beides  als  verengt  angegeben;  desgleichen  unter  26  Fällen  von  Atresie  der 
Conus  14mal,  das  Ostium  12mal  als  betroffen  vermerkt. 

Der  Conus  kann  in  seiner  Gesamtheit  verengt  sein  —  Taruffi 
stellt  18  solche  Fälle  zusammen  —  oder  er  ist  nur  durch  einen  Ring 
abnormer  Muskulatur  an  seiner  Spitze  eingeengt,  wie  dies  noch  unter 
der  Genese  genauer  auszuführen  sein  wird.  Häufig  ist  hier  eine 
Form  der  Conusstenose,  wobei  er  an  seinem  unteren  Ende  vom  Rest 
des  rechten  Ventrikels  abgeschnürt  wird,  so  daß  der  Conus  eine 
Art  von  sogenanntem  dritten  Ventrikel  bildet,  aus  dem 
dann  die  Arteria  pulmonalis  entspringt  (s.  Fig.  220). 

Peacock  erwähnte  schon  die  11  Beobachtungen  dieser  Art  von:  Faeee,  Holm- 
stead,  Ceampton,  Elliotson,  Chassinat,  Thompson,  Aran  et  Deguise,  Pize, 
Le  Gros  Claek,  Hutchinson  und  eine  eigene;  Kussmaul  fügte  9  weitere  an: 
Hesselbach,  Küeschnee,  Klug,  Albees,  Doesch,  H.  Meyer,  Tüngel,  Förster 
und  den  eigenen  Fall  No.  2.  Taruffi  stellt  32  solche  Fälle  zusammen:  außer  den 
genannten  noch  die  von  Cruveilhier,  Gubler,  Eauchfuss,  v.  Dusch,  Stölkee, 
Brown,  Dyce,  Gutwassee,  Bernard.  Ich  füge  z.  B.  noch  die  FäUe  an  von: 
Crocker  (3  Fälle),  Glas,  Asmuss,  Bürwinkel,  Hybord,  Passow,  Trepp,  Woll- 
steiner, Turner,  Hart  (Fall  3). 
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Kussmaul  teilt  die  Conusstenose  ein  in: 

1)  Abschnürung  des  Conus  arteriosus  dexter  in  Gestalt  eines  so- 
genannten überzähligen  dritten  Ventrikels. 

2)  Primäre  gleichmäßige  Verengerung  oder  Verkümmerung  des 
Conus, 

3)  Ringförmige  Verengerung  der  Conusspitze  durch  ein  Muskel- 
band. 

Auch  die  Art  der  Verengerung  bezw.  des  Verschlusses  am 
Ostium  kann  mannigfach  sein.  Hier  kommen  neben  Bildungs- 
fehlern  unzweifelhafte  fötale  Entzündungen  (z.  B.  Fall  Stern- 
berg) vor,  und  gerade  hier  ist  die  Unterscheidung  im  Einzelfall  um 
50  schwerer,  als  es  bekannt  ist,  daß  Bildungsfehler  gerade  der  Klappen 
mgemein  häufig  sekundär  entzündliche  Erscheinungen  im  fötalen  oder 
30stfötalen  Leben  nach 
dch  führen.  Die  K 1  a  p  - 
3en  können  verdickt 
md  verwachsen  sein; 
)ft  ist  eine  Teilung 
lerselben  nicht  vor- 
landen,  so  daß  an  der 
5telle,  wo  die  Endo- 
;ardkissen  sonst  die 
Klappen  entstehen 

Fig.  220.  Stenose  des 
^onus  arteriae  pulmonalis. 
i  Narbe  im  Anfangsteil  des 
;^onus  art.  pulmonalis,  6  zu 
sinem  dritten  Ventrikel  ab- 
geschnürter Conus,  c  rech- 
er Ventrikel,  d  intakte 
Pulmonalklappen.  Aus 
Gronig,  Berliner  klinische 
tVochenschr.,  1887. 

assen,  eine  Art  Diaphragma  vorliegt,  welches  infolge  des  Blutandranges 
kegelförmig  ausgestülpt  ist  (peripherwärts)  —  was  Rokitansky  der 
i^aginalportion  vergleicht  —  zuweilen  keinerlei  Oeffnung  bietet  (Atresie 
selten),  zumeist  aber  eine  mehr  oder  weniger  große  solche,  manchmal 
ils  sehr  fein  beschriebene,  aufweist.  Seltener  findet  sich  eine  ähn- 
iche  Scheidewand  auch  neben  den  vorhandenen  Klappen.  In  anderen 
Fällen  liegt  hier  nicht  ein  Diaphragma,  sondern  ein  einschneidender 
Ring  vor. 

In  gar  häufigen  Fällen  findet  sich  evtl.  auch  neben  einer  Stenose 
1er  Lungenarterienbahn  an  anderer  Stelle  —  vornehmlich  dem  Conus 

—  zwar  keine  durch  die  Klappen  bedingte  Stenose,  aber  an  diesen 
iine  Abnormität  der  Zahl,  indem  nur  2  Klappen  —  Kussmaul 
irwähnte  schon  9,  ich  finde  60  derartige  Angaben  in  der  Literatur 

-  in  sehr  seltenen  Fällen  auch  1  (Peacock,  Luithlen)  oder  4  (Stru- 
rHERs,  Thomson,  Virchow)  vorhanden  sind.  Als  ganz  fehlend  be- 
zeichnen Spolverini-Barbieri,  Moore,  Crampton,  Favell  und 
I!haron- Wehenkel  in  ihren  Fällen  die  Semilunarklappen  der  Pulmo- 
lalis.  Die  Mißbildungen  der  Semilunarklappen  der  Pulmonalis  bei 
Stenose  bezw.  Atresie  der  Lungenarterienbahn  sind  gerade  ein  deut- 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  27 
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lieber  Hinweis  auf  die  entwicklungsg-eschichtliche,  nicht  entzündliche 
Auffassung  dieser  Fälle  (s.  unten).  Umgekehrt  kommt  unter  den  Fällen, 
in  welchen  derartige  Veränderungen  der  Semilunarklappenzahl  der 
Pulmonalis  vorhanden  sind,  überhaupt  der  Stenose  bezw.  Atresie  die 
erste  Stelle  zu. 

Die  Lungenarterie  kann ,  wie  bereits  erwähnt,  völlig  ver- 
schlossen, in  einen  Strang  verwandelt  (Atresie)  oder  stenotisch  sein, 
und  zwar  an  dieser  oder  jener  Stelle  oder  auf  eine  kleinere  oder  größere 
Strecke  hin ;  zumeist  ist  dies  aber  neben  einer  Veränderung  des  Conus 
oder  des  Ostium  der  Fall.  Es  kann  die  Arterie  bei  Verschluß  des  Conus 
zu  einem  völlig  bindegewebigen  dünnen  Strang  geschrumpft  sein. 
Oestreich  fand  die  gesamte  Pulmonalis  verengt.  Manchmal  zeigt  die 
Lungenarterie  aber  neben  Stenosen  einzelner  Stellen  eine  Erweiterung 
anderer  z.  B.  in  den  Fällen  von  Lissauer.  In  diesem  Falle  wie  erst 
recht,  wenn  sie  auf  großen  Strecken  eng  ist,  zeigt  die  Pulmonalis  starke 
Verdünnung  ihrer  Wandung,  so  daß  häufig  von  venenartiger  Be- 
schaffenheit derselben  geredet  wird,  was  außer  Rokitansky,  Kuss- 
maul und  ViERORDT  besonders  neuerdings  Arnheim  betont.  Berger 
fand  alle  Lungengefäße  sowie  den  Conus  selbst  mit  verdickter  Mus- 
kulatur und  gewucherter  Elastica  versehen,  was  er  als  Arbeitshyper- 
trophie autfaßt. 

Der  noch  zu  besprechenden  Genese  entsprechend  ist  die  Aorta 
bei  Pulmonalarterien Verengerung  meist  relativ  weit,  in  einigen  Fällen, 
so  bei  Rokitansky  (Fall  17),  AVerner,  Toupet  ist  dies  besonders 
bemerkenswert. 

Nun  findet  sich  die  Lungenarterienbahnanomalie  fast  nie  iso- 
liert und  ViERORDT  bezweifelt  noch  1901  mit  Recht,  ob  reine,  gänz- 
lich isolierte  Stenosen  ohne  jegliche  sonstige  Herzanomalien  — ■  wie 
an  geblich  einschlägige  Fälle  besonders  von  Peacock,  Paul,  Reymond 
zitiert  werden  —  überhaupt  vorkommen,  bezw.  er  würde  solche  Fälle 
nicht  den  Entwicklungshemmungen,  sondern  lieber  den  in  später 
fötaler  Zeit  ablaufenden  Endocarditiden  einreihen. 

Zunächst  findet  sich  neben  der  Pulmonalanomalie  in  der  er- 
drückenden Mehrzahl  der  Fälle  ein  Defekt  im  Septum  ventri- 
culorum  und  daneben,  wie  auch  sonst  überaus  häufig,  ein  Offen- 
bleibe ndes  Foramen  ovale.  Der  Septumdefekt  betrifft  stets  den  oberen 
Teil  des  Kammerseptums,  und  zwar  zunächst  den  von  Rokitansky  so 
genannten  hinteren  Teil  des  vorderen  Septums  (z.  B.  in  6  von  10  Fällen 
Rokitanskys),  also  auch  das  eigentliche  muskulöse  Septum,  während 
die  älteren  Autoren  nur  ein  Offenbleiben  des  Pars  membranacea  an- 
genommen hatten.  Der  Defekt  hat  ganz  wechselnde  Größenverhältnisse, 
ist  zumeist  mehr  oder  weniger  rund  und  hat  gewöhnlich  ganz  glatte 
Ränder,  weist  also  keinerlei  Zeichen  einer  abgelaufenen  Entzündung 
auf.  In  einem  der  von  Ettlinger  beschriebenen  Fälle  fanden  sich 
neben  dem  typischen  Defekt  kleine  Oeffnungen  im  unteren  Teil  des 
Kammerseptums.  Auch  Burresi,  Ulinger  und  Wollsteiner  ver- 
merken mehrfache  Defekte  im  Septum  ventriculorum.  In  einigen 
Fällen  fehlte  das  Septum  ventriculorum  vollständig,  so  daß  ein  Cor 
triloculare  biatriatum  vorlag.  Solche  sind  beschrieben  von: 
Farre,  Lawrence,  Hall,  Marx,  Le  Barillier,  Carson,  Fleisch- 
mann, Chassinat,  Bouillaud,  Arnold,  Moschkowsky,  Müller, 
Gregory,  Hodgson  and  Leadam,  Chemineau,  Seiler,  Biagini, 
Köhler,  Mansfeld,  Otto.  In  anderen  Fällen  ist  der  Septumdefekt 
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SO  groß,  daß  physiologisch  auch  ein  gemeinsamer  Ventrikel  besteht, 
so  in  den  Fällen  von:  Hein,  Mann,  Steudener,  in  denen  das  Septum 
ventriculorum  nur  angedeutet  war. 

Was  das  Septum  atriorum  betrifft,  so  zeigt  dasselbe  zu  aller- 
meist ein  offenes  Foramen  ovale.  Letzteres  kann  ganz  often 
sein  oder  nur  zum  Teil,  oder  es  kann  die  Valvula  des  Foramen 
ovale  eine  oder  mehrere  Oeftnungen  zeigen.  In  einem  einschlägigen 
Fall  fand  Litten  paradoxe  Embolie  durch  das  offene  Foramen  ovale 
(oder  den  Septumdefekt).  In  anderen  Fällen  geht  der  Defekt  über 
das  Foramen  ovale  hinaus  und  es  findet  sich  ein  Stehenbleiben  des 
Septum  atriorum  auf  früherer  embryonaler  Stufe,  indem  ein  Teil  des- 
selben ganz  fehlt.  So  war  im  Falle  Jakobys  nur  ein  das  Septum 
primum  repräsentierender  Muskelballen  vorhanden.  Auch  finden  sich 
mitunter  neben  offenem  Foramen  ovale  noch  Defekte  des  Septum 
atriorum,  so  bei  Valette. 

Meist  ist  das  Septum  atriorum  neben  dem  ventriculorum  defekt 
—  so  z.  B.  in  Fällen  von  Arnold,  Babesiu,  Breschet,  Burke, 
Pott,  Raab,  Ribes,  Stadler,  Stone  —  oder  es  ist  bei  intaktem 
Septum  ventriculorum  isolierter  Defekt  des  Septum  atriorum,  so  z.  B. 
von  Klug,  Finlay  und  v.  Buhl  beschrieben.  Auch  kann  das  Septum 
der  Vorhöfe  ganz  fehlen,  so  daß  ein  Cor  triloculare  biventri- 
culosum  resultiert.  Solches  ist  notiert  in  Fällen  von  Chevers, 
Friedberg,  Pott,  Moschkowsky,  Ring,  Beckhaus,  Fleischmann 
und  ViRCHOw,  ferner  ein  fast  vollständiges  Fehlen  des  Septum  atriorum 
von  Pott  (Fall  5),  Probyn-Williams,  Birmingham.  Auch  können 
beide  Septen  gleichzeitig  ganz  fehlen,  so  daß  zwei  höhlige  Herzen 
resultieren  (F'älle  von:  Thore,  Breschet,  Marechal,  Mauran, 
Ramsbotham,  Vincenzi),  oder  die  Septen  fehlen  fast  ganz  (Bull, 

ClPRIANl). 

In  dem  Falle  von  Cnopf,  sowie  in  dem  von  Thibeet  et  FotiQUiEE  fand 
sich  ein  Spalt  an  der  Stelle,  wo  Septum  ventriculorum  und  atriorum  zusammen- 
stoßen. 

Die  Lage  der  Aorta  ist  bei  der  Pulmonalarterienstenose  fast  aus- 
nahmslos —  eine  Ausnahme  macht  hier  der  Fall  Orth  —  nach  rechts 
verschoben  —  über  die  Gründe  s.  unten  — ;  dann  entspringt  die  Aorta 
entweder  doch  noch  aus  dem  linken  Ventrikel  oder  sie  „reitet"  oft 
gerade  auf  dem  Defekt  des  Septum  ventriculorum,  so  daß  sie  aus 
beiden  Ventrikeln  entspringt.  Dies  wurde  zuerst  schon  1777  von  Sandi- 
FORT  beobachtet.  Ich  finde  diese  Erscheinung  in  112  Fällen  der  mir 
zugänglichen  Literatur  erwähnt.  Es  ist  dies  also  ein  sehr  häufiges 
Ereignis.  In  anderen  Fällen  ist  die  Aorta  aber  so  weit  nach  rechts 
verschoben,  daß  sie  aus  dem  rechten  Ventrikel  entspringt.  Ich  finde 
dies  in  26  Fällen  der  Literatur  vermerkt.  In  allen  diesen  Fällen 
entspringt  auch  die  Pulmonalis  aus  dem  rechten  Ventrikel.  Endlich 
ist  nun  noch  die  auch  bei  Pulmonälisstenose  beobachtete  echte  Trans- 
position zu  nennen,  so  zwar,  daß  die  Aorta  aus  dem  rechten,  die 
Arteria  pulmonalis  aus  dem  linken  Ventrikel  entspringen.  Diese 
Erscheinung  fand  ich  in  der  Literatur  in  30  Fällen  angegeben.  Von 
neueren  Fällen  sei  nur  der  von  Meinertz  genannt.  Müller  be- 
schrieb einen  Fall  von  Ursprung  der  stenosierten  Pulmonalis  aus 
dem  linken  Ventrikel,  der  Aorta  aus  beiden;  Horner  fand  Stenose 
einer  aus  beiden  Ventrikeln  entstammenden  Pulmonalis,  während  die 
Aorta  aus  dem  rechten  Ventrikel  ihren  Ursprung  nahm.    Alles  dies 
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stellt  nur  eine  fortlaufende  Kette  der  Erscheinungen  dar  und  ist  mit 
den  Gründen  für  die  Rechtslagerung  der  Aorta  (s.  unten)  zu  erklären, 
wie  Rokitansky  gegenüber  Kussmaul  betont. 

Naturgemäß  äußern  sich  die  Folgen  aller  dieser  Veränderungen 
auch  in  ihrer  Wirkung  auf  Höhlen  und  Wandung  der 
Atrien  und  besonders  der  Ventrikel.  Der  rechte  Vorhof  ist 
meist  erweitert,  die  Wandung  hypertrophisch,  auch  das  Herzohr  kann 
sich  bedeutend  erweitern.  Der  rechte  Ventrikel  ist  meist  noch  bedeuten- 
der erweitert  und  hypertrophisch.  Die  linke  Herzhälfte,  von  normaler 
Konfiguration,  erscheint  neben  der  rechten  sehr  klein,  oft  wie  ein  An- 
hängsel ;  die  ganze  äußere  Form  des  Herzens  ist  dann  verändert,  das- 
selbe erscheint  kugeliger  als  gewöhnlich.  In  einer  anderen  Gruppe  von 
Fällen,  und  zwar  besonders  häufig,  wenn  bei  nicht  mit  Defekten  ver- 
sehenen Septen  die  Tricuspidalis  stenosiert  oder  geschlossen  ist  (s. 
unten),  findet  sich  die  Wandung  des  rechten  Ventrikels  zwar  event. 
hypertrophisch,  die  Höhle  aber  durchaus  eng,  der  ganze  Ventrikel  in 
rudimentärem  Zustand.  Der  Ventrikel  wird  dann  z.  B.  von  Ecker 
und  Hervieux  als  linsengroß,  von  Aberle  als  erbsengroß  bezw. 
haselnußgroß,  von  Sternberg  als  kaum  erbsengroß,  von  Leo  und 
Jakubowitsch  als  bohnengroß  bezeichnet  (s.  auch  Wagner  und 
ViERORDTj.  Entsprechende  Fälle  aber  mit  Defekten  im  Septum 
ventriculorum  beschrieben  schon  Klug  und  ferner  Döbner  und 
Trepp. 

Die  Tricuspidalis  fehlte  vollständig  bei:  von  Kemper, 
Crocker  (Fall  3),  Revilloid,  Guttmann,  Cohn,  Ashby,  Sewa- 

STIANOFF,  VeNTURI,  FlEISCHMANN,  STADLER. 

Die  Klappen  waren  verändert  —  meist  stenotisch  —  in  Fällen  von  öpolve- 
rini-Barbieri  (Fall  1),  Burdach,  Raab,  Grothe,  Vernon,  Hare,  Ecker,  Her- 
vieux, Trepp,  Bertin,  Struthers,  Poliniere,  Andrews,  Hein,  Normann, 
Leo,  V.  Buhij,  Finlay,  Zabiguiez,  Jakubowitsch,  Favell,  Fischer,  Wagner, 
Assmus,  v.  Ead,  Pytnam,  Schantz,  Moore,  Theremin,  Wilks,  Speer, 
Cherrier,  Lombard,  Peratri,  Hallowell,  Urban,  Obet  et  Pinel,  Craigie, 
Spitta,  Leared,  Gordon,  Sternberg. 

Fischer  beschreibt  Verschmelzung  der  Segel  der  Tricuspidalis. 
Bei  Rheiner  fand  sich  eine  Spaltung  des  linken  Segels  der  Tricus- 
pidalis. AssMuss  sah  letztere  2-zipfelig,  bei  Trepp  fanden  sich  über- 
zählige Sehnenfäden  (2  Fälle),  Meinertz  beschrieb  einen  Fall,  bei 
dem  ein  Teil  der  Sehnenfäden  der  Tricuspidalis  aus  dem  linken 
Ventrikel  entsprang. 

Eine  wichtige  eigene  Gruppe  repräsentieren  die  Fälle,  in 
denen  Atresie  der  Pulmo nalis  bei  geschlossenem  Septum 
ventriculorum  vorliegt  (s.  oben),  auch  insofern,  als  gerade  in 
diesen  Fällen  —  da  zu  gehören  die  meisten  eben  zitierten,  z.  B.  der 
neuere  Fall  von  Fischer  —  die  Tricuspidalis  mißbildet  ist, 
meist  fehlt  oder  stenosiert  erscheint.  Diese  Fälle  besitzen 
fast  ausschließlich  nur  eine  sehr  kurze  Lebensdauer. 

Die  Aorta  ist  in  der  Regel  intakt  und,  wie  schon  erwähnt, 
relativ  erweitert.  In  seltenen  Fällen  ist  auch  sie  verändert.  Bei 
Lissauer  fand  sich  auch  die  Aorta  eng.  Auch  Brunner,  Roki- 
TANSKi,  Holst,  Lemond,  Bouillaud,  v.  Buhl,  Finlay,  Moore 
und  BuRKE  (Fall  3)  beschrieben  neben  Pulmonalstenosen  hypo- 
plastische Aorten.  Hart  konstatierte  abnormen  Verlauf  der  Aorta. 
Auch  die  Zahl  der  Klappen  der  Aorta  kann  verändert  sein :  So  sahen 
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Wichmann,  le  Gros,  Oliver,  Sibbold,  Bouillaud,  Koller- 
Aeby  2-teilige,  Glas  eine  4-teilig-e  Aortenklappe. 

Die  Mitralis  ist  in  der  Regel  ebenfalls  ohne  Veränderungen;  sie 
findet  sich  noch  seltener  als  die  Aorta  mitaffiziert.  Im  Falle  6  von 
Pott  wird  sie  als  verkümmert  beschrieben,  in  einem  Falle  von  Glas 
und  von  Hodgson  and  Leadam  war  sie  atretisch;  Mayne  und  Black- 
moore fanden  sie  stenotisch.  Sternberg  fand  sie  (infolge  von  Endo- 
carditis)  insuffizient. 

Von  sonstigen  Veränderungen  des  Herzens  neben  Palmonal- 
stenose seien  folgende  erwähnt:  Totjpet  fand  das  eine  Herzohr  rudimentär, 
Birmingham  das  rechte  Herzohr  in  falscher  Richtung  gewachsen,  Leo  sah  zwei 
Membranen  im  rechten  Herzohr,  Babesiu  ein  abnormes  Septum  im  linken  Atrium. 
Lucas  fand  die  EusTACHische  Klappe  zu  einem  eigenen  Septum  angewachsen, 
Halbertsma,  Turner,  Otto  und  Birmingham  zwei  Venae  cavae  superiores, 
Breschet  zwei  Venae  cavae  inferiores ;  bei  Griffith  und  Probyn-AVilliams  fehlte 
die  Vena  cava  inferior.  Eine  abnorme  Lage  der  Lungenhihisgefäße  schildert  Mann. 
Die  Lungenvenen  endeten  im  Falle  Busey  in  den  linken  Ventrikel  und  verliefen 
auch  bei  Probyn-Williams  abnorm,  ebenso  bei  Chassinat;  in  einem  Falle  von 
Ettlinger  mündeten  sie  in  das  rechte  Atrium.  Bei  Moschkowsky  mündete  die 
Vena  cava  inferior  an  falscher  Stelle.  Griffith  und  Ulinger  beschrieben  ab- 
norm verlaufende  Lebervenen.  Abnorme  Coronararterien  sah  Mann,  abnorme  Mündung 
der  Venae  bronchiales  Turner.  Tommasini  stellte  zwischen  Pulmonalis  und  linkem 
Ventrikel,  Da  Costa  Alvabenga  zwischen  Aorta  und  Pulmonahs  eine  Kommuni- 
kation fest.  Weiss  sah  die  rechte  Lunge  aus  beiden  Pulmonalästen,  die  Unke  aus  der 
Aorta  gespeist.  Weitere  Anomahen  (doppelte  Herzspitze  und  abnorm  entspringende 
Arteria  vertebrahs)  erwähnt  auch  Rokitansky  in  zwei  seiner  Fälle. 

Noch  seien  einige  Mißbildungen  mehr  allgememer  Natur  und  sonstige  anderer 
Organe  genannt,  die  mit  der  Pulmonalstenose  bezw.  — ■  Atresie  kombiniert  gefunden 
wurden :  Dextrocardie  (mit  korrigierter  Transposition  von  Aorta  und  Pulmonahs)  von 
GrunjMACH,  Verlauf  des  Aortenbogens  nach  rechts  von  Birmingham,  Situs  inversus 
von  Mc.  Grae,  De  Bary,  Cipriani,  Coulson-Bull,  Fry,  Griffith,  Grothe, 
HiCKMAN,  Haerling  (Fall  5),  Klumke,  v.  Starck,  Stefanini,  Vincenzi, 
ViRCHOW;  Stadler  fand  neben  Pulmonalstenose  als  Zeichen  allgemeiner  Miß- 
bildung Wolfsrachen,  v.  Buhl  (Fall  9)  Acranie.  Bennetz  sah  eine  hypoplastische 
Niere  (und  Gehirn),  Luzet  angeborene  Anomalie  von  Niere  und  Ureter,  Habershon 
Hufeisenniere,  desgleichen  Griffith.  Moore  fand  einen  überzähligen  Leberlappen. 
In  emem  Falle  Potts  fehlte  der  Lobus  Spigelii.  Im  Falle  Stein  fehlte  die  rechte 
Lunge,  in  den  Fällen  Arnold,  Moschkowsky  (auch  abnorme  Lage  des  Magens) 
und  Krausse  die  Milz.  Im  letzteren  wies  ferner  die  linke  Lunge  3  Lappen  auf. 
Orth  beschrieb  Atresia  ani,  Barbillon  Mißbildung  von  Schädel,  Ohr  und  Gesicht. 
VuLPiAN  fand  Mißbildung  von  Phalangen  und  Nägeln. 

Alle  diese  typischen  Mißbildungen  als  Begleiterscheinungen  der 
Verengerung  der  Pulmonalarterienbahn  sind  wichtig,  weil  auch  sie 
unbedingt  für  den  Mißbildungscharakter  dieser  sprechen. 

Es  sollen  nun  noch  einige  statistische  Bemerkungen  über  die 
Häufigkeit  einzelner  oben  erwähnter  Punkte  folgen: 

Die  Häufigkeit  des  Septumdefektes  bei  Pulmonalstenose  geht 
auch  dann  hervor,  wenn  wir  den  ersteren  ins  Auge  fassen  und  den 
Prozentsatz  letzterer  bei  ihm  betrachten. 

Taeuffi  stellte  30  Fälle  von  Septumdefekt  zusammen  und  fand  dabei  29mal 
Pulmonalstenose,  Deguise  unter  41  FäUen  33mal  Stenose  und  8mal  Atresie  (bezw. 
Fehlen)  der  Lungenarterie,  Ginträc  unter  87  Fällen  82mal  Pulmonalstenose. 

Ich  habe  unter  meinen  550 — 580  Fällen  von  Pulmonalstenose  das  Septum  ventri- 
culorum  in  gegen  250  Fällen  ausdrücklich  als  defekt  bezeichnet  gefunden.  Doch  ist 
die  Zahl,  da  ich  nicht  alle  Fälle  im  Original  einsehen  konnte  und  Referate  darüber  oft 
nichts  aus  sagen,  da  femer  auch  in  vielen  —  besonders  kurzen  —  Arbeiten  das  Septum 
nicht  weiter  erwähnt  wird,  viel  zu  niedrig.  Unter  den  von  mir  zusammengestellten 
100 — 120  Fällen  von  Atresie  fand  ich  —  und  hierbei  gilt  das  gleiche  —  65mal  das 
Septum  als  defekt  erwähnt.  Unter  Meyers  82  Fällen  ist  nur  einer  mit  geschlossenem 
Septum  ventriculorura  vermerkt,  6mal  wird  dasselbe  nicht  erwähnt.  Rauchfuss 
fand  unter  24  Fällen  von  Atresie  und  Stenose  das  Septum  7mal  nicht  perforiert. 
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Peacock  stellte  29  Fälle  derart  zusammen,  Taruffi  20,  Scheele  fand  das  gleiche 
8mal  unter  61  Fällen,  Vierordt  fand  unter  83  Fällen  von  Stenose  das  Septum 
12mal  intakt  (3mal  unter  26  Conusstenosen),  unter  24  Fällen  von  Atresie  lOmal. 
Unter  den  100  von  mu-  zusammengestellten  Fällen  von  Atresie  fand  ich  25mal  das 
Septum  ventriculorum  als  intakt  angegeben.  Peacock  kannte  5,  Kussmaul  S 
solcher  Fälle  (Hunter,  Chevers,  Lordat,  Carson,  Harb,  Ecker,  Eokitansky, 
Hervieux)  EoKiTANSKY  Sah  allein  4  derselben. 

Das  Foramen  ovale  fand  Meyer  unter  61  Fällen  36mal  offen,  Kussmaul. 
unter  53  Fällen  von  Stenose  39mal  =  73,6  Proz.  der  Fälle  offen,  unter  15  Fällen 
von  Atresie  13mal  ^—  86,7  Proz.;  Peacock  unter  59  Fällen  von  Stenose  39mal  = 
73  Proz.  der  Fälle  und  unter  20  Fällen  von  Atresie  14mal  =  77,7  Proz.  Stölker 
fand  71mal  unter  116  Fällen  das  Foramen  ovale  als  offen  bezeichnet.  Taruffi 
fand  145mal  Septumdefekt  mit  offenem  Foramen  ovale  (Degutse  unter  30  Fällen 
15mal),  20mal  das  Septum  intakt,  aber  das  Foramen  ovale  offen,  37mal  bei  Septum- 
defekt letzteres  geschlossen.  Stifel  stellte  46  Fälle  von  Atresie  zusammen  und 
fand  28mal  das  Foramen  ovale  offen,  4mal  geschlossen  und  in  dem  Pest  der  Fälle 
nicht  erwähnt. 

Ich  habe  unter  meinem  Material  von  Stenose  das  Foramen  ovale  200mal  und 
von  Atresie  dasselbe  62mal  ausdrücklich  als  offen  erwähnt  gefunden. 

Der  Ductus  Botalli  wird  in  vielen  Fällen  often  gefunden,  in 
vielen  anderen  aber  auch  geschlossen,  und  nicht  selten  wird  gerade 
bei  der  Stenose  bezw.  Atresie  der  Pulmonalis  —  besonders  in  älterer 
Zeit  —  angegeben,  daß  der  Ductus  Botalli  überhaupt  vermißt  wurde. 

Meyer  fand  ihn  unter  61  Fällen  19mal  offen,  Kussmaul  unter  39  Fällen  von 
Stenose  der  Pulmonalis  in  9  Fällen  =  23,1  Proz.,  unter  17  Fällen  von  Atresie  in 
14  Fällen  =  82,35  Proz.  Unter  den  von  Stölker  zusammengestellten  116  Fällen 
fand  er  sich  31mal  offen.  Eauchfuss  erwähnt  10  Fälle  von  Pulmonalstenose,  bei 
denen  der  Ductus  Botalli  3mal  =  30  Proz.,  und  5  Fälle  von  Atresie,  bei  denen  er 
stets  offen  war.  Stifel  fand  ihn  in  38  Fällen  nur  4mal  geschlossen.  Ich  fand  den 
Ductus  BotalU  unter  meinen  Stenosen  72mal,  unter  meinen  Atresien  61mal  aus- 
drücklich als  offen  vermerkt. 

Kussmaul  konnte  nur  6  Fälle  von  Stenose  und  von  Atresie  auffinden,  in 
denen  das  Foramen  ovale  geschlossen  und  der  Ductus  ebenfalls  als  geschlossen  bezw. 
fehlend  bemerkt  war. 

Aus  einem  Vergleich  der  letzten  Zusammenstellungen  ergibt  sich, 
daß  bei  Stenose  des  Foramen  ovale  weit  häufiger  als  der  Ductus 
Botalli  offen  gefunden  wird,  und  daß  die  Häufigkeit  des  Offenstehens 
beider  bei  Atresien  eine  weit  größere  ist ;  besonders  ist  dies  aber  bei 
dem  Ductus  Botalli  der  Fall,  so  daß  Foramen  ovale  und  letzterer 
bei  der  Atresie  fast  in  dem  gleichen  hohen  Prozentsatz  offen  gefunden 
werden. 

Zum  Beweise  der  Tricuspidalisaffektion,  speziell  bei  geschlossenem 
Septum,  sei  noch  folgende  Statistik  angeführt.  Es  stellten  zusammen: 

Kussmaul  8,  Eauchfuss  10  Fälle  von  Pulmonalatresie  und  Tricuspidalisstenose. 
„         7,  „  10     „       „    Pulmonalstenose  und  Tricuspidalisstenose. 

„        16,  „  18     „       „    Pulmonalatresie  ohne  Tricuspidalisstenose. 

In  den  Fällen,  in  denen  das  Septum  keinen  Defekt  zeigt,  ist 
naturgemäß  das  Foramen  ovale  oder  der  Ductus  Botalli  bezw.  beides 
stets  offen. 

Bei  Atresie  ist,  wie  leicht  zu  verstehen,  der  Ductus  Botalli  zur 
Ernährung  der  Lunge  meist  offen.  Nur  im  Falle  Voss'  war  er  wie 
das  Foramen  ovale  geschlossen,  das  Septum  ventriculorum  allerdings 
defekt  und  die  Bronchialgefäße  sehr  erweitert.  Ohne  hierauf  weiter 
eingehen  zu  wollen,  wollen  wir  nur  kurz  erwähnen,  daß  die  Lungen 
bei  starker  Stenose  bezw.  erst  recht  bei  Atresie  der  Lungenarterie 
zumeist  durch  den  weit  offenen  Ductus  Botalli,  aber  zudem  durch 
folgende  erweiterte  Gefäße  ernährt  werden  können :  Bronchialarterien, 
Oesophagealarterien,  Aeste  der  Aorta  (Subclavia  bei  Chambers  und 
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Ramsbotham)  oder  akzessorische  Gefäße  (z.  B.  bei  Voss  und  Fall  14 
von  Rokitansky  eine  überzählige  Coronararterie).  So  beobachtete 
Weiss  bei  einem  6-jährigen  Kind  eine  Aorta  vom  Umfang  einer 
erwachsenen,  welche  einen  Ast  zur  linken  Lunge  sandte. 

Es  ist  leicht  zu  verstehen,  daß  gerade  die  auch  in  ihrer  Häufig- 
keit besprochenen  Kombinationen,  welche  es  gestatten,  die  Wirkung 
der  Enge  oder  des  Verschlusses  der  Lungenarterienbahn  einigermaßen 
zu  paralysieren  und,  wenn  auch  unter  Vermischung  beider  Blutarten, 
doch  die  Lunge  mit  Blut  zu  versorgen,  das  Leben  oft  lange  Zeit  er- 
lauben. Es  funktionieren  diese  Kombinationen  mehrerer  Mißbildungen 
so  wie  eine  wunderbare  Selbsthilfe.  Ja,  die  Pulmonalstenose  gehört 
zu  den  mit  dem  Leben  am  längsten  verträglichen  Herzmißbildungen. 
Es  ist  aber  zugleich  klar,  wie  viel  ungünstiger  die  Aussichten  bei 
Atresie  als  bei  Stenose  und  bei  letzterer  ohne  Defekt  im  Septum  als 
mit  solchem  liegen. 

Nur  kurz  können  wir  die  Lebensdauer  —  über  die  sich  ein- 
gehende Statistiken  bei  Vierordt  finden  —  hier  berühren. 

Tarufm  fand  bei  Stenose  mit  Defekt  das  Septum  ventriculorum  39  Jahre  als 
das  höchste  Alter  angegeben  (bei  Botjillaitd),  mit  geschlossenem  Septum  ventricu- 
lorum und  offenem  Foramen  ovale  hingegen  40  Jahre  (Spitta)  und  57  Jahre 
(Bertin)  verzeichnet.  Bei  Atresie  der  Pulmonahs  fand  Taruffi  als  höchstes  Alter 
bei  intaktem  Septum  ventriculorum  9  Monate  (Habe),  bei  Defekten  beider  Septen 
18  Monate  (Houston)  angegeben.  Schantz  fand  das  Leben  bei  Atresie  1  Jahr 
10  Monate  erhalten.  Stölker  stellt  bei  Stenose  und  Atresie  (komgiert  nach  Vier- 
ordt) folgende  Zeiten  zusammen:  3  Fälle,  welche  vor  dem  ersten  Tag  starben,  18, 
welche  bis  Ende  des  ersten  halben  Jahres,  weitere  39  Fälle,  welche  bis  zu  Ende  des 
10.  Jahres,  21  Fälle,  welche  bis  zu  vollendetem  20.  Lebensjahr  lebten,  15,  welche  ein  Alter 
bis  zu  40  Jahren  erreichten  und  1  Fall  von  57  Jahren.  Nach  Kussmauls  Zu- 
sammenstellung starben  vor  Ablauf  des  ersten  Jahres  8  Stenosen  und  14  Atresien, 
vom  1.  bis  10.  Jahr  33  Stenosen  gegen  6  Atresien,  vom  10.  bis  20.  Jahr  14  Stenosen 
und  3  Atresien,  in  höherem  Alter  9  Stenosen  und  2  Atresien  (21  und  37  Jahre). 

Rauchpuss  gibt  (ebenfalls  verbessert  von  Vierordt)  an,  dass  er  14  Fälle  von 
Stenose  und  21  von  Atresie  fand,  welche  im  ersten  Jahi-e  starben,  38  Stenosen  und 
7  Atresien,  deren  Tod  zwischen  dem  1.  und  10.  Jahre  eintrat,  19  gegen  3  zwischen 
dem  10.  und  20.  Jahr  und  10  Fälle  von  Stenose,  sowie  2  von  Atresie,  welche  älter 
wurden.  Assmus  fand  den  Tod  eingetreten:  unter  1  Jahr  in  23  Proz.,  jenseits  des 
20.  Jahres  in  16  Proz.  der  Fälle.  Vierordt  berechnet  eine  durchschnitthche  Lebens- 
dauer für  die  Stenose  von  9,36  und  für  die  Atresie  von  3,27  Jahren. 

Stifel  vermerkte  unter  seinen  43  Fällen  von  Atresie,  in  denen  er  das  Lebens- 
alter angegeben  fand,  als  höchstes  Lebensalter  einen  Fall  von  21  und  einen  von 
37  Jahren.  Er  fand  23mal  den  Tod  unter  3  Monaten,  llmal  unter  1  Jahr,  7mal 
zwischen  1  und  7  Jahren  eingetreten.  Nur  jene  2  Fälle  erreichten  ein  höheres  Alter. 
Vierordt  berechnet  hieraus  eine  mittlere  Lebensdauer  von  nur  2,55  Jahren.  Der 
letztgenannte  Autor  rechnet  selbst  aus  10  neueren  Fällen  von  Atresie  mit  Septum- 
defekt  und  meist  auch  offenem  Foramen  ovale  sowie  Ductus  Botalli  eine  durch- 
sclmittbche  Lebensdauer  von  nahezu  8,7  Jahren  aus. 

Ferner  berechnet  er  aus  zahlreichen,  bei  Moussous  zusammengestellten  Tabellen 
folgende  Durchschnittswerte : 

Bei  Pulmonalstenose  mit  Septumdefekt  durchschnittliche  Lebendauer  11,76  Jahre. 

Bei  Pulmonalstenose  mit  geschlossenem  Septum  und  offenem  Foramen  ovale 
13,5  Jahre. 

Bei  Pulmonalatresie  102  Tage. 

Ich  habe  das  Lebensalter  in  426  der  in  meiner  Literaturübersicht 
angegebenen  Fälle  von  Stenose  und  Atresie  verrechnet  und  bin  zu 
folgenden  Resultat  gelangt: 

Es  starben  im  ersten  Monat        38  =  10  Proz.  der  Fälle. 
Zwischen  1.  Monat  und  1.  Jahr    65  =  15     „      „  „ 
1.  und  10.  Jahr      134  =  31     „      „  „ 
10.  und  20.    „         107=25     „      „  „ 
Es  wurden  älter  82  =  19 
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Von  letzteren  erreichten  ein  Alter  über  40  Jahre  7  Fälle. 

;>     50      »     4  „ 
Das  durchschnittliche  Lebensalter  berechne  ich  somit  auf  etwas 
unter  dem  10.  Lebensjahr  gelegen. 

Für  die  Fälle  von  Atresie  allein  berechnet 
starben  im  ersten  Monat  18  =  23  „ 

ferner  vor  Ablauf  von  6  Monaten  22  =  27  Proz. \  a-, 
zwischen  6  Monaten  und  1  Jahr  11  =  14    „    i  Proz. 
zwischen  dem  1.  und  10  Jahr      21  =  27  „ 
älter  wurden  7=9  „ 

Eine  Atresie,  welche  ein  höheres  Alter  erreichte  als  der  öfters 
zitierte  Fall  Voss  mit  37  Jahren,  habe  ich  in  der  Literatur  nicht  ge- 
funden.   Das  Durchschnittsalter  der  Atresie  läge  nach  meiner  Be- 


Fig.  221.  Fig.  222. 

Fig.  221.    Pulmonalstenose.    Erklärung  s.  im  Text. 

Fig.  222.  Pulmonalstenose,  atrophischer  rechter  Ventrikel.  Erklärung  s.  im  Text. 


rechnung  etwa  bei  dem  6.  Monat.  Neuerdings  stellte  auch  Posselt 
die  Fälle,  welche  das  höchste  Alter  erreichten,  zusammen. 

Es  soll  hier  noch  erwähnt  werden,  daß  die  FäUe  von  Pulmonal- 
stenose, welche  ein  höheres  Alter  erreichen,  ganz  besonders  häufig 
von  Tuberkulose  hingerafft  werden.  Scheele  berechnete,  daß  24,6  Proz. 
der  Träger  von  Pulmonalstenosen  tuberkulös  werden.  Vierordt 
gibt  für  das  gleiche  die  Zahl  auf  28  Proz.  an. 

Was  endlich  die  Verteilung  auf  Geschlechter  angeht,  so  habe  ich 
letztere  in  383  Fällen  aus  der  Literatur  zusammengestellt  und  unter 
ihnen  206  männlichen  Geschlechts,  177  weiblichen  Geschlechts  gefunden. 
Erstere  betrugen  somit  54  Proz.,  letztere  46  Proz.  der  Fälle. 


Pulmonalstenose,  Statisches,  einzelne  Fälle. 
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ViERORDT  fand  unter  97  neueren  Fällen: 
54raal  das  männliche  Geschlecht  =  56  Proz. 
43nial  das  weibliche  Geschlecht  =  44  Proz. 
angegeben,  was  mit  meinen  Zahlen  recht  gut  harmoniert. 

Im  Heidelberger  pathologischen  Institut  befinden  sich  12  Fälle 
von  Pulmonalstenose,  bei  5  von  ihnen  ist  Septumdefekt  ausdrücklich 
vermerkt.  Einmal  bestand  zugleich  Vena  cava  superior  sinistra 
persistens. 

Ich  bilde  hier  2  Fälle  der  Heidelberger  Sammlung  ab.  Im  einen 
Fall  (Fig.  221)  liegt  eine  Pulmonalstenose  des  Conus  arteriosus  dexter 
vor,  welche,  da  sich  hier  schwieliges  Bindegewebe  findet,  als  Ent- 
zündungsprodukt aufgefaßt  werden  kann.  Auch  ist  das  Septum  völlig 
intakt. 

Im  zweiten  Falle  (Fig.  222)  ist  der  Conus  pulmonalis  ebenfalls 
durch  verdicktes  Bindegewebe  hochgradig  verengt,  an  der  engsten 


Fig.  223.  Pulmonalstenose  (nach  einer  Photographie  von  E.  Schwalbe).  Er- 
klärung s.  im  Text. 

Stelle  mit  Kalkmassen  versehen,  also  wohl  auch  entzündlichen  Ur- 
sprungs. Die  Klappen  sind  ganz  normal,  die  Pulmonalarterie  ist  von 
normaler  Weite.  Der  rechte  Ventrikel  ist  ganz  klein,  liegt  als  kleiner 
Appendix  dem  linken  Ventrikel  auf.  So  ist  die  Gestalt  des  ganzen 
Herzens  verändert.  Der  Sulcus  longitudinalis  läuft  ganz  schräg.  Der 
linke  Ventrikel  ist  stark  hypertrophisch.  Vom  rechten  Ventrikel  führt 
keine  Klappe  zum  rechten  Atrium.  Es  besteht  hier  gar  keine  OefFnung. 
Dagegen  ist  das  Forameu  ovale  offen,  und  darüber  weist  das  Septum 
atriorum  einen  Defekt  auf.  Auch  im  Septum  ventriculorum  besteht 
oben  ein  großes  Loch. 

Einen  weiteren  Fall  von  Pulmonalstenose  wird  man  unter  Trans- 
position finden.  Zwei  weitere  Figuren  (223  und  224)  verdanke  ich 
Herrn  Prof.  Schwalbe.  Es  liegt  eine  hochgradige  Stenose  der  Pul- 
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monalklappen  mit  starker  Hypertrophie  des  rechten  Ventrikels  bei 
einem  40-jährigen  Manne  vor. 

Gehen  wir  nunmehr  zur  Genese  der  angeborenen  Verengerung 
der  Lungenarterienbahn  über;  wir  können  hier  2  Formen  unter- 
scheiden. Die  eine  ist  die  Folge  einer  die  Pulmonalis  betreffenden 
intrauterinen  Entzündung,  die  andere  stellt  einen  Bildungsmangel  dar. 
Bei  der  letzteren  Form  tinden  sich  zumeist  noch  andere  Fehler  der 
Herzbildung,  und  zwar  in  allererster  Linie  Defekte  der  Septen.  Diese 
werden  mit  Recht  als  ein  sicheres  Indizium  dafür  augesehen,  daß  die 
Pulmonalanomalie  im  Laufe  des  intrauterinen  Lebens  entstanden  ist, 
und  wenn  sie  auch  bei  einer  intrauterinen  entzündlichen  Pulmonal- 
veränderung  —  wenn  diese  zu  einer  Zeit  einsetzte,  bevor  das  Septum 
ventriculorum  geschlossen  war  —  vorkommen  können,  so  sind  sie 


Fig.  224.    Pulmonalstenose.    Derselbe  Fall  wie  Fig.  223. 

doch  zu  allermeist  ein  Zeichen  für  eine  Pulmunalanomalie  als  Folge 
eines  Bildungsmangels.  Die  meisten  Fälle  von  Pulmonalstenosen  und 
Atresien  kombinieren  sich  aber  eben  mit  solchen  Septumdefekten. 
Im  Einzelfall  mag  bei  der  kongenitalen  Pulmonalstenose  die  Ent- 
scheidung sehr  schwer  sein,  ob  eine  entzündliche  oder  eine  entwicklungs- 
genetische Grundlage  anzunehmen  ist  (wie  dies  schon  Kussmaul  er- 
wähnt); auch  die  einzelnen  Autoren  vertreten  hier  verschiedene  An- 
schauungen, wobei  diese  nicht  unabhängig  sind  von  der  gerade 
herrschenden  Gesamtanschauung,  welche  sich  in  früheren  Zeiten  mehr 
zugunsten  der  entzündlichen  Genese  neigte,  später  sich  mehr  für  die 
Entwicklungshemmung  entschied;  bestimmte  Kriterien  für  die  eine 
oder  andere  Form  sind  zumeist  später  unaufstellbar.  Eine  Gesamt- 
übersicht über  die  in  Betracht  kommenden  sehr  zahlreichen  Fälle  unter 
Berücksichtigung  aller  in  Betracht  kommenden  Verhältnisse  —  Zeichen 


Pulmonalstenose,  Genese. 
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einer  abgelaufenen  Entzündung  finden  sicli  z.  B.,  wie  schon  Roki- 
tansky mit  Reclit  betont,  sehr  oft  nicht  —  zwingt  aber  zu  dem 
Schlüsse,  dai5  es  sich  in  der  überwiegenden  Mehrzahl  der  Fälle  um 
Entwicklungshemmungen  handelt.  Unter  diesem  Gesichtspunkt  ist  die 
Liste  der  hierher  gehörigen  Fälle  zusammengestellt. 

Das  Zusammentreffen  der  Pulmonalstenose  bezw.  Atresie  mit  Septumdefekten 
fiel  schon  Hunter  1783  auf.  Es  mußte  also  auch  bei  der  genetischen  Erklärung 
eine  ausschlaggebende  Rolle  spielen.  Hunter  sah  die  Pulmonalerkrankung  als  das 
Primäre  an  und  hielt  den  Septumdefekt  für  die  Folge  der  fötalen  Zirkulations- 
störung. 

Meckel  erklärte  in  seinem  Handbuch  (1812)  im  Gegensatz  hierzu  den  Defekt 
im  Septum  als  Mißbildung  für  das  Primäre.  Die  Pulmonalarterie  soll  dann  infolge 
Ablenkung  des  Blutstroms  schrumpfen.  Kürschner  und  ähnlich  Friedberg  führten 
alle  Erscheinimgen  auf  bestimmte  Entwicklungsfehler  zurück.  Ecker  (1839^  spricht 
von  einer  „primitiven  Insuffizienz  der  Arterie".  Geoffroy  St.  Hilaire,  Andral, 
BouiLLAUD  fassen  die  PulmonaUs-(Conus-)Deformität  als  Residtat  einer  exzessiven 
Bildungstätigkeit,  den  Septumdefekt  als  eine  Hemmmigsbildung  auf.  Herrschte  somit 
Einigkeit  wenigstens  insofern,  daß  die  —  allerdings  verschieden  beurteilte  —  grund- 
legende Anomahe  auf  eine  Entwicklungsirrung  zurückgeführt  wurde,  so  trat  mit 
DiTTRiCH  (1849)  und  Dorsch  (1855)  die  Theorie,  daß  eine  Myocarditis  foetalis  also 
ein  entzündlicher  Prozeß  die  Stenose  wenigstens  des  Conus  pulmonalis  bedinge,  m 
die  Erscheinung.  Grainger  machte  als  weitere  Grundlage  für  die  Conusstenose 
die  Scheidung  von  Conus  und  Sinus  ventriculi  dextri  durch  Muskelhypertrophien 
(analog  dem  Herzen  der  Schildkröte  und  dem  sonstiger  Reptihen),  Peacock,  Ringe 
hypertrophische  Muskelsubstanz  an  der  Spitze  des  Conus  verantwortlich.  Meyer 
(1857)  vertrat  sodann  die  entzündliche  Genese  —  Endocarditis  und  Endarteritis  foetalis 
—  auch  für  die  Stenose  der  Arteria  pulmonahs  besonders  scharf.  Aehnlich  zunächst 
Rokitansky,  der  zuerst  die  Vorliebe  der  fötalen  Entzündung  für  die  rechte  Herzhälfte 
betonte  und  des  weiteren  Peacock.  v.  Dusch  (1858)  hält  den  Septumdefekt  zwar  für 
angeboren,  verlegt  die  Pulmonalaffektion  aber  in  das  extrauterine  Leben.  Eine  neue, 
wieder  auf  die  Entwicklungsgeschichte  zurückgreifende  Erklärung  gab  Heine  (1861). 
Er  vertritt  die  Anschauung,  daß  der  primäre  Vorgang  in  einer  von  Haus  aus  fehler- 
haften Richtung  der  Kammerscheidewand  nach  links  gegeben  sei.  Dieselbe  schließt 
sich  links  statt  rechts  der  Aorta  an  und  zieht  diese  so  in  den  rechten  Ventrikel. 
Die  Pulmonalstenose  tritt  dann  sekundär  auf.  Aehnlich  sieht  auch  Halbertsma 
das  Grundlegende  in  einer  Abweichung*  des  Ventrikelseptums  und  des  Septum  trunci 
nach  Imks,  was  die  Verlagerung  der  Aorta  nach  rechts  erklärt  und  worauf  schon 
die  Verschiebung  der  Tricuspidalis  um  90  Proz.  hinweise.  Auch  Lindes  sieht,  auf 
grundlegende  entwicklungsgeschichtliche  Studien  gestützt  die  Ursache  der  Doppel- 
affektion in  emer  Deviation  des  Septum,  aber  nach  rechts.  So  entspringe  die  Aorta 
aus  dem  rechten  Ventrikel  und  es  bleibe  der  Defekt  im  Septum  bestehen. 

Lehnten  die  letztgenannten  Autoren  die  MEYERsche  Theorie  der  entzündüchen, 
primär  die  Pulmonahs  treffenden  Genese  ab,  so  fand  diese  ihre  Auferstehung  in 
Kussmaul  1866,  der  sie  als  „Stauungstheorie"  —  da  der  Septumdefekt  etc.  eine  Folge 
der  durch  die  Pulmonalstenose  bedingten  Stauung  sein  sollte  —  bezeichnete  und  in- 
sofern modifizierte,  als  er  den  Stauungseffekten  „individuelle  Eigentümlichkeiten  im 
Entwicklungsgange  des  Herzens"  hinzufügte,  um  so  durch  Ausbleiben  der  Ver- 
bindung der  Aorta  und  des  Unken  Ventrikels  und  der  halbspiraligen  Drehung  von 
Aorta  und  Arteria  pulmonalis  um  einander  auch  die  Fälle  zu  erklären,  in  denen 
neben  Pulmonalstenose  und  Ventrikelseptumdefekt  —  über  die  von  Halbertsma 
zuerst  betonte  einfache  Verschiebung  der  Aorta  nach  rechts  hinausgehend  —  echte 
Transposition  der  großen  Gefäße  sich  findet.  Auch  Böhm  (1870)  sieht  die  Piümonal- 
veränaerung  als  das  Primäre  an,  so  soll  der  Conus  arteriosus  dexter,  während  der 
übrige  Teil  des  rechten  Ventrikels  wächst,  abgeschnürt  werden,  den  Septumdefekt 
bezieht  er  dann  mit  Meyer  und  Kussmaul  auf  Stauung. 

Ein  völhger  Umschwung  auf  diesem  Gebiete,  wie  in  der  Auffassung  der  Genese 
der  Herzfehler  überhaupt,  trat  1875  mit  der  berühmten,  auf  der  Entwicklungs- 
geschichte basierenden  Abhandlung  Rokitanskys  ein.  Hier  gibt  er  die  früher  von 
ihm  vorzugsweise  betonte  fötale  Entzündung  mehr  auf  und  stellt  eine  auf  exakten 
embryologischen  Studien  begründete  Theorie  zur  Erklärung  der  Trias  —  Pulmonal- 
stenose, Septumdefekt,  Verschiebung  der  Aorta  nach  rechts  —  auf,  welche  im 
wesentlichen  bis  heute  als  die  herrschende  zu  betrachten  ist.  Rokitansky  betont, 
daß  die  oft  mit  der  Pulmonalstenose  kombinierten  Bildungsfehler  der  Pulmonal- 
klappen  wie  der  auf  sehr  frühe  embryonale  Zeiten  zu  beziehende  Komplex  von  Ano- 
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malien  im  inneren  Herzbaii  sowie  das  sehr  häufige  Fehlen  irgendwelcher,  auf  Ent- 
zündung beziehbarer  Residuen  auf  einen  Bildungsfehler  hinweisen,  und  daß  die 
Entzündung,  wenn  sie  gefunden  wird,  erst  später  zumal  im  rechten  Ventrikel  zu  dem 
BUdungsfehler.  denselben  in  seiner  Wirkung  verstärkend,  hinzugetreten  sein  könne 
und  sehr  häufig  auch  sein  wird. 

Die  Form  des  Septumdefektes,  welche  mit  Stenose  oder  Atresie  der  Lungen- 
arterie zumeist  kombiniert  ist,  ist  nach  dem  EoKiTANSKYschen  Schema  zumeist  ein 
solcher  des  hinteren  Teils  des  vorderen  Septums.  Dieser  Defekt  ist  als  ein  Büdungs- 
fehler  und  als  das  Grundlegende  anzusehen.  Hier  widerlegt  nun  Rokitansky  den 
Irrtum,  welchen  die  in  den  Grundzügen  seiner  Auffassung  am  nächsten  kommenden 
Theorien  von  Heine  und  Halbertsima  enthalten,  daß  nämhch  die  Pars  membranacea 
septi  die  eigenthche  Stelle  des  Septummangels  darstelle.  Vielmehr  ist  das  fleischige 
Septum  unmittelbar  ergrifien.  „Es  fehlt  derjenige  Teil  des  vorderen  Septums, 
welcher  zwischen  der  Pars  membranacea  und  seinem  zwischen  die  Ostien  der  beiden 
arteriellen  Gefäßstämme  eingetretenen  vordersten  Teile  die  Aorta  an  ihrem  rechts- 
seitigen Umfange  umfassen  und  die  Grundlage  des  Conus  arteriosus  dexter  abgeben 
sollte."  Besonders  auffallend  sind  nun  die  arteriellen  Gefäßstämme  in  bezug  auf 
Kaliber  und  Stellung,  Die  Pulmonalarterie  ist  verengt  oder  gar  ganz  verschlossen; 
das  Kaliber  der  Aorta  überwiegt  bedeutend.  Dabei  steht  die  Lungenarterie  links, 
die  Aorta  rechts,  letztere  springt  wesentlich  wegen  ihres  stärkeren  Umfanges  vor 
ersterer  vor.  Hier  ist  ein  abnormer  TeUungsvorgang  im  Truncus  arteriosus  communis 
anzunehmen. 

Den  Causalnexus  zwischen  den  verschiedenen  Vorgängen  nimmt  nun  Roki- 
tansky folgendermaßen  an :  Der  anomale  Teilungsvorgang  des  Truncus  arteriosus 
communis  bedingt  die  Stenose  der  Pulmonalarterie  und  gleichzeitig  den  Rechtsstand 
der  Aorta.  Infolgedessen  wird  die  bei  dem  Embryo  das  Ostium  aorticum  des  linken 
Ventrikels  abgebende  Lücke  im  Septum  nicht  geschlossen,  indem  das  Wachstum  des 
Septum  nicht  hinreicht,  den  weit  abliegenden  rechtsseitigen  Umfang  der  Aorta  zu 
erreichen.  So  kommt  der  Defekt  —  zumeist  im  hinteren  Teil  des  vorderen  Septums 
—  zustande.  Der  bloß  aus  dem  Wandfleisch  des  rechten  Ventrikels  bestehende 
kurze  Conus  ist  entsprechend  der  Arterienstenose  eng. 

Sekundär  kommt  oft  Entzündung  des  Endocardium,  Thrombose  etc.  hinzu.  So 
kann  die  Intensität  der  Stenose  gesteigert  und  diese  in  völlige  Atresie  verwandelt 
werden.  Auch  infolge  der  Ablenkung  des  Blutstromes  bei  bestehender  Stenose  kann 
letzteres  bewirkt  werden. 

Diese  Erklärung  Rokitanskys  brach  sich  bald  Bahn  und  ist  herrschend  ge- 
blieben. Schon  1880  nimmt  sie  AssMUSS,  der  auch  die  Einteilung  Rokitanskys 
als  die  „einzig  mögliche"  bezeichnet,  ganz  an. 

AsSMUSS  stellt  die  sämtlichen  Theorien  in  ein  übersichtüches  Schema  zusammen,, 
welches  ich  hier  gekürzt  reproduzieren  will. 

I.  Physiologisch  mechanischer  Zusammenhang. 

1.  Septumdefekt  als  Ll^rsache  —  Meckel. 

2.  Pulmonalstenose  als  Ursache  —  Hunter,  Meyer,  Peacock,  Kussmaul, 
zum  Teil  Dorsch  und  Rokitansky. 

II.  Kein  physiologisch-mechanischer  Zusammenhang. 

1.  Die  Anomalien  sind  Produkte  pathologischer  Vorgänge, 

a)  aus  dem  fötalen  Leben  —  Dorsch, 

b)  aus  späterer  Zeit  —  v.  Dusch. 

2.  Es  sind  Bidungs fehler, 

a)  Wachstumshemmungen, 

o)  Persistenz  einer  Tierstufe  —  Grainger, 

ß)  Persistenz  einer  fötalen  Periode  —  Kürschnee,  Friedberg, 

b)  anomale  Wachstumsvorgänge, 

a)  exzedierendes  Wachstum  —  Geoffroy  St.  Hilaire,  Bouillaud,. 
Peacock, 

ß)  Deviation  des  Septum  ventriculorum  nach  links  —  Heine, 

y)  Deviation  des  Septum  ventriculorum  und  des  Septum  trunci  nach 

links  —  Halbertsma, 
6)  Deviation  des  Septum  trunci  nach  rechts  —  Lindes. 
Orth  betont,  wie  zuvor  Rokitansky  und  Assmuss,  daß  die  Aorta  außer  ihrer 
Rechtslagerung  auch  eine  gewisse  Drehung  durchmacht.  Er  faßt  den  Septumdefekt 
als  absoluten  Bildiuigsdefekt  infolge  unzureichender  Wachstumsenergie  auf,  und  weist 
jede  Erklärung,  die  Conusstenose  als  primär,  den  Septumdefekt  als  sekundär  anzu- 
schauen, zurück.  Besonders  gelangte  Orth  zu  dieser  Anschauung  auf  Grund  eines 
eigenen  —  bis  dahin  nur  einmal  (von  Rokitansky)  entsprechend  beobachteten  — 
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Falles  von  Stenose  des  Pulmonalconuseingangs  und  Defekt  des  hinteren  Teils  des 
vorderen  Septums  bei  normalem  Kaliber  und  normaler  Stellung  der  Arterien. 

WiCHMAKN  fand  ebenso  me  Orth  einen  Defekt  des  hinteren  TeUs  des  vorderen 
Septum  trotz  normaler  Lage  der  Aorta,  und  führte  dies  gegen  die  Anschauung 
ßoKiTAXSKYs  an ;  er  läßt  die  Teüung  des  Truncus  communis  als  zureichenden  Grund 
nur  für  die  abnorme  Lage  der  großen  Arterien  gelten;  die  Stenose  der  Lungenarterie 
selbst  erklärt  er  nicht  so,  sondern  aus  Anomalien  der  Krümmung  des  primären 
Herzschlauches.  Auch  nimmt  er  eine  abnorme  Richtung  des  Septum  ventriculorum 
an,  welche  die  eventuelle  Anomalie  der  Tricuspidalis  bedinge. 

Mc  GiLLAVRY  hält  den  durch  äußeren  Druck  beeinflußten  Blutstrom  für 
das  Grundlegende  dieses  wie  anderer  Herzfehler  (s.  Einleitung),  und  erklärt  so  aus 
den  zwei  umeinander  kreisenden  Blutströmen  der  Aorta  und  Arteria  pulmonalis  die 
spirahge  Drehung  beider. 

Litten  sieht  den  Defekt  im  hinteren  Teile  des  vorderen  Septums  als  durch 
Rokitansky  nicht  völlig  geklärt  an  und  nimmt  wie  Orth  an ,  daß  hier  eine 
primäre  Wachstumsschwäche  vorliege. 

SCHJIALTZ  stützt  sich  auf  die  entwicklungsgeschichtUchen  Studien  His'  (und 
Lindes'),  nach  welchen  die  RoKiTANSKYsche  Annahme,  daß  eine  Beteiligung  des 
Septum  ventriculorum  die  Trennung  der  beiden  großen  Gefäßbahnen  vollende,  nicht 
zu  Recht  besteht.  So  läßt  sich  dann  also  auch  die  Kombination  mit  dem  Septum- 
defekt  nicht  erklären.  Man  braucht  aber  nur  nach  His  anzunehmen,  daß  das 
Septum  aorticum  nach  unten  wachsend  das  Septiim  inferius  nicht  erreicht,  um  sich 
den  Defekt  im  hinteren  Teil  des  vorderen  Septums  (Rokitansky)  erklären  zu 
können.  Dies  wird  besonders  leicht  bei  abnormer  Stellung  der  Aorta  eintreten,  aber 
auch  sonst  möghch  sein  und  umgekehrt  ausbleiben  können.  So  sind  einerseits  Fälle 
von  Defekt  trotz  normaler  Stellung  der  Aorta  —  Wichmann,  Orth  —  andererseits 
von  intaktem  Septum  trotz  abnormer  Stellung  der  Gefäße  —  Rokitansky,  Fig.  41, 
p.  84  —  leichter  zu  erklären.  Defekte  im  unteren  Teil  des  Septum  atriorum  und 
oberen  Teil  des  hinteren  Septum  ventriculorum  und  mangelhafte  Teilung  der  Ostia 
venosa  muß  einheithch  als  mangelhafte  oder  verkümmerte  Bildung  der  Spina  vestibuli, 
oder  wenigstens  des  Septum  intermedium  aufgefaßt  werden.  Hierher  gehören  die 
4  Fälle,  welche  Rokitansky  als  Defekte  des  hinteren  Septum  ventriculorum  auf- 
führt. Hart  fügte  später  zwei  einschlägige  Fälle  hinzu.  Die  Kombmation  der 
Pulmonalstenose  mit  dem  Septumdefekt  erklärt  Schmaltz  (ähnlich  wie  schon  Lindes) 
mit  einer  Abweichung  der  aas  Septum  trunci  arter.  bildenden  Gewebsleiste  nach  vorn 
(wodurch  die  Stenose  entsteht)  und  einem  Beibehalten  dieser  abnormen  Richtung  nach 
unten  (wodurch  der  Defekt  im  Septum  entsteht).  Auch  Krehl  nimmt  ähnlich  wie 
Schmaltz  auf  His  fußend  an,  daß  der  Defekt  seines  Falles,  welcher  die  Pars 
membranacea  betraf,  trotz  normaler  Gefäßstellung  auf  mangelhafter  Verbindung  des 
Septum  aorticum  mit  dem  Septum  inferius  beruht,  wobei  die  Gefäßstellung  nicht 
verändert  zu  sein  brauchte.  Hart  stellt  sich  ähnlich  wie  Schjialtz  auf  einen 
modernen  entwicklungsgeschichtUchen  Standpunkt. 

Nach  Preisz  gehen  die  beiden  Hauptanschauungen  entwicklungsgeschichtlich 
und  somit  auch  m  den  Folgeschlüssen  nicht  sehr  auseinander.  Er  betont  —  ähnlich 
wie  auch  Rokitansky  und  Raucheuss  —  die  oft  sekundär  einsetzende  Endocarditis. 

Mann  nimmt  eine  in  fi-üher  Zeit  erfolgte  Kompression  des  Ohrkanals  von 
vorne  nach  hinten  und  Einwärtsbiegung  der  vorderen  Wand  desselben  an.  Große 
Septumdefekte  und  die  Transposition  der  Gefäße  faßt  er  als  Folge  emer  in  früher 
Zeit  erfolgten  Rechtsdrehung  des  Conus  arteriosus  um  180  Grad  auf. 

EiSENiiENGER  tritt  für  die  RoKiTANSKYsche  Theorie  ein.  'Aus  seinem  Fall,  in 
dem  trotz  normaler  Stellung  und  Kaliber  der  großen  Gefäße  sich  ein  großer  Defekt 
im  Septum  ventriculorum  (hinterer  TeU  des  vorderen  Septums)  fand,  und  die  Aorta 
auf  beiden  Ventrikeln  „ritt",  schließt  Eisenmenger  auf  eine  primäre  Insuffizienz 
des  Wachstums  des  Septums  aus  unbekannten  Gründen.  Der  Defekt  des  Septums 
als  solcher  soU  das  „Reiten"  der  Aorta  bewirken. 

Spolverini  und  Barbieri  hingegen  weisen  auch  darauf  hin,  daß  nach  neueren 
Untersuchungen  von  His,  Born  etc.  das  Schlußstück  an  der  rechten  Seite  der  Aorta 
—  dessen  Verfehlen  seines  Zieles  nach  Rokitansky  Ursache  des  Septumdefektes 
sein  sollte  —  nicht  wie  dieser  Autor  annahm,  vom  Septum  ventriculorum  abstamme, 
sondern  daß  es  „die  untere  Extremität  des  Septum  trunci,  welche  mit  dem  oberen 
Rande  des  Septum  ventriculorum  zusammenschmilzt",  darstelle.  Somit  ist  die  Ver- 
schiebung des  Septum  trunci  die  Ursache  der  Stenose  wie  des  Defektes.  Das 
Septum  trunci  ist  nach  rechts  verschoben  und  kann  somit  nicht  mit  dem  Septum  der 
Ventrikel  verschmelzen.  So  endet  dies  frei  unter  der  Aorta  mit  einem  Einschnitt, 
dem  Rest  des  interventriculären  Ostiums.  Dies  bildet  den  Defekt.  Spolverini- 
Barbieri  weisen  darauf  hin,  daß  die  Defekte  meist  dieselbe  Größe  und  Gestalt; 
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haben  imd  dies  nicht  von  der  Stärke  der  Stenose  abhängt,  weil  eben  schon,  wenn 
die  beiden  Flächen  nicht  zusammentreflen,  überhaupt  ein  Defekt  von  der  Größe  des 
ganzen  interventriciüaren  Ostiums  entsteht. 

VrERORDT  betont,  daß  der  von  Eokitansky  so  genannte  „Defekt  im  hinteren 
Teil  des  vorderen  Septum"  als  Defekt  eines  vom  Septum  trunci  gelieferten  Schliiß- 
stückes  aufzufassen  ist  und  daß  gerade  bei  den  oft  zum  Teil  aus  minderwertigem 
Material  hergestellten  Schlußstücken  ein  Versagen  der  Wachstumsenergie  aus  anderen 
Analogien  leicht  verständUch  ist.  Mit  Peacock  fü^en  Rokitansky  und  Vieroedt 
die  in  Frage  stehende  Anomalienkombination,  welche  nach  Rokitansky  eine  Ano- 
malie des  Septum  trunci  als  grundlegenden  Faktor  hat,  in  letzter  Instanz  in  mangel- 
hafte primäre  Entwickhmg  des  den  Ductus  Botalli  liefernden  sechsten  Kiemenbogens 
ein.  Daß  in  der  Literatur  zahlreiche  FäUe  erwähnt  werden,  in  denen  der  Ductus 
Botalli  nicht  gefunden  wurde  oder  gering  entwickelt  war,  hält  Vierordt  so  mit 
Recht  für  erklärt. 

Durch  mancherlei  Wandlungen  hindurch  hat  so  die  eigenartige 
Kombination  der  Pulmonalstenose,  des  Septumdefekts  und  der  Ver- 
schiebung der  Aorta  nach  rechts,  welche  zumeist  zusammenfallen,  eine 
einigermaßen  befriedigende  Erklärung  gefunden.  Die  entzündliche 
Genese  konnte  für  die  Mehrzahl  der  Fälle  bei  dem  Fehlen  aller  An- 
zeichen einer  solchen  nicht  bestehen.  Die  „Stauungstheorie"  wurde 
schon  durch  Fälle  mit  erhaltenem  Septum  wie  dadurch  widerlegt, 
daß  der  Zirkulationsstörung  ein  Einfluß  in  dieser  Richtung  gar  nicht 
zukommt.  Erst  die  entwicldungsgeschichtliche  Theorie  Rokitanskys, 
eventuell  mit  den  zuletzt  erwähnten  Modifikationen  brachte  den 
Kausalnexus  der  AlFektionen  unserem  Verständnis  näher.  Alle 
DetaUs  dürften  allerdings  auch  heute  noch  keineswegs  als  gelöst 
betrachtet  werden. 

Sieht  man  also  im  Werdegang  der  Entwicklung  des  Septum  trunci 
die  grundlegende  Anomalie,  so  müssen  wir  in  diese  Zeit  die  Termi- 
nationsperiode  für  die  in  Frage  stehende  Entwicklungshemmung  ver- 
legen und  dies  ist  der  zweite  Fötalmonat. 
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Hier  sollen  noch  kurz  einige  Fälle  angefügt  weiden,  in  welchen 
die  Pulraonalis  völlig  fehlte.  Sie  sind  unter  sich  nicht  gleichwertig. 
Manchmal  lag  offenbar  Atresie  der  Arterie  vor,  so  daß  sie  gar  nicht 
mehr  in  Erscheinung  trat  —  offenbar  der  höchste  Grad  der  in  diesem 
Kapitel  besprochenen  Affektion  —  andere  Fälle  sind,  wie  z.  B.  der 
von  Hyernaux  beschriebene,  aber  eigentlich  unter  das  Kapitel  „Per- 
sistenz des  Truncus  arteriosus  communis"  zu  rechnen  (s.  dort),  indem 
in  diesen  Fällen  nicht  eigentlich  die  Pulmonalis  fehlt,  sondern  eine 
gemeinsame  Aorta  und  Pulmonalis  vorliegt.  In  solchen  Fällen  ist 
aber  bemerkenswert,  daß  der  gemeinsame  Stamm  keine  Aeste  zur 
Lunge  abgibt,  sondern  letztere  zumeist  durch  den  Ductus  Botalli 
versorgt  wird. 

Derartige  Fälle  von  sogenanntem  Fehlen  der  Liingenarterie  wurden  z.  B.  be- 
schrieben :  schon  1748  von  Wilson,  sodann  von  Bigger,  Smith,  Meckel  (2  Fälle), 
Fahre,  Standert,  Chevers,  Hyernaux,  Semple,  Peacock  und  Eeed,  Loewen- 
THAL.  Die  Lungen  wurden  versorgt  im  Falle  Bigger  durch  den  Arcus  aortae,  bei 
Chevers  durch  einen  Ast  der  Subclavia,  in  den  meisten  Fällen  (Peacock  und  Eeed, 
Semple  etc.  etc.)  durch  den  Ductus  Botalli.  Fast  stets  findet  sich  das  Septum 
ventriculorum  und  zumeist  auch  das  Septum  atriorum  defekt  (bezw.  das  Foramen 
ovale  Olfen).  Die  Aorta  wird  meist  als  aus  zwei  Ventrikeln  entspringend  geschildert. 
Von  den  Fällen,  in  denen  ich  die  Lebensdauer  feststellen  konnte,  starben  die  Fälle 
von  Meckel  als  Neugeborenes  und  nach  79  Stunden,  der  Fall  Farre  am  4.  Tage, 
das  Kind  Wilsons  am  7.  Tage,  das  Standerts  nach  10  Tagen,  Peacock  und  Eeeds 
nach  3  Monaten,  Loewenthals  nach  10  Monaten  und  endlich  der  Fall  von 
Chevers  als  Knabe  von  10  Jahren. 

Bigger,  Wochenschr.  f.  d.  ges.  Heilkunde,  1839,  No.  36. 

Chevers,  London  med.  Gaz.,  N.  S.  Vol.  III,  I846,  p.  189,  276,  369,  699,  744,  828  u.  961. 
Farre,  s.  Meckel. 

Hyernaux,  Journ.  med.  de  Bruxelles,  1851. 

Meckel,  Tab.  anat.  path.  I. 

— ,  Meckels  Archiv,  Bd.  I,  p.  224. 

Peacock  and  Heed,  Tr.  of  Path.  Soc,  Vol.  XXXI,  1880,  p.  91. 
Semple,  Tr.  of  Path.  Soc,  Vol.  XXI,  1870,  p.  80. 
Smith,  Lancet,  I842  (15.  I.). 
Standert,  Philos.  Tr.,  Vol.  XÜV. 
Wilson,  Philos.  Tr.,  I748,  pt.  2,  p.  346. 

Hier  anreihen  will  ich  noch  einige  Fälle  von  Stenose  bezw.  Atresie  eines  Haupt- 
astes der  Lungenarterie.  Sie  betreffen  alle  den  linken  Hauptast.  während  solche  des 
rechten  mir  nicht  bekannt  sind.  Ersterer  hat  offenbar  größere  Neigung  zu  Bildungs- 
hemmungen.  Kessler  und  Mangars  fanden  die  Unke  Lungenarterie  stenotisch; 
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in  letzterem  Falle  wurde  die  linke  Lunge  von  einem  Aste  der  Bauchaorta,  welcher 
das  Zwerchfell  durchbrach,  mitversorgt.  Laval  fand  bei  einem  7-jährigen  Kinde 
(derselbe  Fall  wird  von  Doehle  und  Glaevecke  erwähnt)  den  Truncus  pulmonahs 
communis  abnorm  lang ;  die  linke  Arteria  pulmonalis  fehlte  vollstündig ;  ein  Ast  der 
rechten  ging  nach  der  linken  Lunge  hin  und  versorgte  diese.  Hierbei  kompri- 
mierte er  Trachea  und  linken  Bronchus,  so  daß  das  Kind  unter  den  Zeichen  der 
Dyspnoe  starb. 

Doehle  und  Glaevecke,    Mitteilungen  des    Vereins  schleswig-holstein.   Aerzte,  N.  F. 

Jahrg.  6,  1897 ;  Münchener  med.  Wochenschr.,  1897,  p.  950. 
Kessler,  s.  Gerhardt,  Handb.  der  Kinderkr.,  Bd.  III,  2.  Hälfte,  Tübingen  1878. 
Laval,  In.-Diss.  Kiel,  1901. 

Maugars,  Ree.  period.  Soc.  de  Med.  de  Paris,  T.  X,  1802,  p.  7^. 


b)  Truncus  arteriosus  communis  persistens. 

Wenn  eine  Bildung  des  Septum  trunci  unterbleibt,  so 
bleibt  der  arterielle,  ursprünglich  ungeteilte  Stamm,  der  sich  später 
in  die  Aorta  und  Arteria  pulmonalis  scheidet,  als  Truncus  com- 
munis bestehen.  Hier  und  da  findet  sich  als  Andeutung  eines 
S  e  p  t  u  m  s ,  welches  sich  aber  gar  nicht  entwickelt  hat,  im  gemein- 
samen Truncus  eine  Leiste,  wie  dies  Rokitansky  in  seinem  Falle  4 
erwähnt.  Dieser  Truncus  communis  ist  dann  gewöhnlich  weiter  als 
eine  normale  x4.orta  oder  Pulmonalis,  und  besitzt  meist  3  Semi- 
lunarklappen.  Den  von  Pitschel  hierher  gerechneten  Fall  von 
Epstein  zählt  Vierordt  mit  Recht  nicht  hierher,  denn  Aorta  und 
Arteria  pulmonalis  hatten  zwar  gemeinsamen  Conusursprung,  aber  ge- 
trennte 3  und  2  Semilunarklappen.  Der  Ductus  Botalli  ist  zu- 
meist gar  nicht  angelegt.  Der  Truncus  communis  kann  sich 
weiterhin  in  seinem  Verlaufe  noch  in  Aorta  und  Pulmonalis 
teilen;  man  könnte  dann  von  partieller  (teilweiser:  Kussmaul, 
Vierordt)  Persistenz  der  Truncus  communis  sprechen.  Oder  der 
Truncus  bleibt  ungeteilt  und  gibt  direkt  die  Gefäße  für  die  Lungen- 
sowohl  wie  für  die  Körperarterien  ab.  Manche  Autoren  sprechen 
dann  von  fehlender  Pulmonalarterie  und  bezeichnen  das  vorliegende 
Gefäß  als  Aorta,  andere  nehmen  ein  Fehlen  der  letzteren  an  und 
lassen  die  Pulmonalarterie  die  Funktion  der  Aorta  mitversehen,  eine 
Nomenklaturverwirrung,  die  Vierordt  mit  Recht  bedauert  (vergl. 
auch  unter  Fehlen  der  Pulmonalis). 

Vierordt  teilt  ein  in:  1)  Partielle  Persistenz  des  embryo- 
nalen Tuncus  arteriosus.  2)  Ein  einziges  aus  dem  Herzen  ent- 
springendes Hauptgefäß  vom  Charakter  der  Aorta.  3)  Des- 
gleichen vom  Charakter  der  Pulmonalis. 

Da  es  sich  hier  aber  um  sehr  subjektive  Scheidungen  der  einzelnen  Beschreiber 
handelt,  will  ich  lieber  eine  feste  Einteilung  vermeiden. 

Liegt  einnurpartiellerTruncuscommunis  vor,  so  teilt  sich  dies  arterielle 
Gefäß  noch  in  eine  Aorta  und  eine  gemeinsame  Arteria  pulmonalis.  Diese  Teilung 
kann,  me  in  den  Fällen  Heyernaux  und  Rokitansky  (Fall  10),  sehr  hoch  oben 
liegen,  und  es  ist  dies  sogar  meist  der  Fall;  manchmal  teilt  sich  der  gemeinsame  Gang 
auch  erst  nach  längerem  Verlauf.  Als  solche  Herzen  mit  partiellem  Truncus  führt 
Peacock  schon  folgende  Fälle  auf:  Wilson,  Heyernaux,  Standert,  Meckel, 
Deutsch,  Mansfeld,  Beckhaus;  Taruffi  führt  hier  noch  den  Fall  Carson  an. 
Auch  der  Fall  Lavergne  gehört  hierher.  Die  Lungenarterie  wird  bei  dieser  Teilung 
stets  enger  als  die  Aorta  gefunden,  bei  Standert,  Meckel,  Deutsch  lag  schon  aus- 
gesprochene Stenose,  bei  Mansfeld  und  Beckhaus  Atresie  der  Lungenarterie  vor. 

Tritt  eme  richtige  Zweiteilung  des  Truncus  arteriosus  auch  weiter  unten  nicht 
«hl,  so  daß  also  totale  Persistenz  dss  Truncus  vorliegt,  so  gehen  die  Pulmonaläste 
getrennt  und  direkt  aus  dem  gemeinsamen  Stamme  hervor.    Es  ist  dies  also  der 
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Modus,  den  ViEEORDT  als  einziges  Hauptgefäß  vom  Charakter  der  Aorta 
bezeichnet ;  hierher  gehören  Fälle  wie  die  von  Messengee,  Beändley,  Blumhaedt, 
Theeemin  (Beobachtung  96),  v.  Buhl,  Geant,  Hickman,  Semple,  Chaeein  et  Lk 
NoiE,  Owen  (Clark),  Vernon,  Potocki  eventuell  Powee  und  Caloei.  In  manchen 
Fällen  übernimmt  dann  der  vorhandene  Ductus  Botalli  die  Kelle  der  Lungenarterie 
und  gibt  deren  Aeste  ab,  so  bei  Hickman  und  Semple. 

Die  dritte  Kategorie  von  Vieeordt,  nämlich  ein  Truncus  vom  Charakter 
der  Pulmonalis  mit  völligem  Fehlen  der  Aorta  —  die  Fälle,  in  welchen  diese 
atrophisch  oder  atretisch  ist,  gehören,  wie  Vierordt  mit  Recht  bemerkt,  nicht 
hierher  —  ist  in  völliger  Eeinheit,  wie  auch  der  Autor  selbst  angibt,  nicht  vertreten, 
höchstens  konnte  Vieroedt  den  Fall  Ziegenspeck  hierher  rechnen. 

PiTSCHEL  hat  14  Fälle  von  Truncus  communis  zusammengestellt,  nämlich  außer 
den  oben  schon  erwähnten  diejenigen  von :  Smith,  Nunneley,  Pott  (3  FäUe),. 
Preisz  (2  Fälle),  Klipstein.  Vieroedt  schätzt  die  Zahl  auf  etwa  40.  Ich  habe 
in  der  Literatur  deren  48  aufgefunden. 

Die  Coronararterien  sind  bei  der  Erkennung  des  Charakters  des  vorhandenen 
Gefäßes  wichtig.  Im  Falle  10  von  Rokitansky  wies  der  Truncus  communis  eine 
rechte  und  eine  linke  Coronararterie  auf.  Zuweilen  entstehen  diese  auch  aus  einem 
falschen  Ast,  so  bei  Pitschel  aus  der  rechten  Carotis,  bei  Vieroedt  aus  der 

Anonyma.  Der  Truncus  communis  kann  auch 
selbst  Abnormitäten  aufweisen,  z.  B.  stenotisch 
sein  wie  im  Falle  1  von  Pott  und  bei  Bltjm- 
haedt. 


Fig.  225.  Persistierender  Truncus  arte- 
riosus  von  vorne  und  rechts  betrachtet  (5 : 7  cm). 
RV  und  LV  rechter  und  Unker  Ventrikel,  E(y 
und  LO  rechtes  und  linkes  Herzohr,  GS  Cava 
superior,  AA  Art.  anonyma,  AP  Art.  pulmo- 
nalis, PB  Bifurkation  derselben,  T  Truncus 
arteriosus,  D  Defekt  unterhalb  des  Truncus- 
ostiums,  LS  linke  Seminularklappe,  P3I  klehie 
Pars  membranacea  am  hinteren  Umfange  des 
Defektes.  Aus  Peeisz,  Zieglees  Beiträge, 
Bd.  VII,  1890. 


Stets  ist  das  Herz  auch  sonst 
noch  verändert,  bei  weitem  am  häufigsten 
zeigen  sich  die  anderen  Septen  eben- 
falls gar  nicht  oder  wenig  ent- 
wickelt. Am  einfachsten  hegen  die  Verhältnisse  in  den  Fällen  von  Wilson, 
Deutsch,  Standeet,  Faeee,  Föestee,  in  denen  alle  Septen  so  vollständig  fehlten, 
daß  der  gemeinsame  arterielle  Truncus  einem  Cor  büoculare  entsprang.  Aehnhch 
lagen  funktionell  wenigstens  die  Verhältnisse  bei  Rokitansky  (Fall  4),  Pitschel 
und  Keausse.  Im  Falle  Gallois  fehlten  beide  Septen  zum  großen  Teil.  Aehnhch 
im  ersten  Falle  von  Pott  und  bei  Epstein.  Das  Septum  ventriculorum  fehlte  und 
das  Septum  atriorum  war  rudimentär  im  Falle  Veenon  und  einem  von  Pott. 
Das  Septum  ventriculorum  fehlte  ganz,  das  Septum  atriorum  zum  Teil  in  einem  Fall 
von  Epstein.  Diesem  entspricht  ein  Fall,  den  ich  weiter  unten  mitteilen  werde. 
Beide  Septen  sind  defekt  in  einem  Falle  von  Preisz,  sowie  bei  Hodgson,  Chevees, 
Mansfeld.  Cor  triloculare  biatriosum  mit  offenem  Foramen  ovale  fand  sich  bei 
Owen-Claek,  Beckhaus,  Beandley.  Cor  triloculare  biventriculosum  aber  auch 
mit  defektem  Septum  ventriculorum  fand  sich  bei  Beenaed.  Beide  Septen  wiesen 
Defekte  auf,  in  einem  Falle  von  Peeisz  sowie  im  Fall  Hodgson.  Auch  in  den 
Fällen  von  Laveegne,  Tiedemann,  Swayne,  Smith,  Nunneley,  Pott,  Peeisz 
(s.  Fig.  225),  Blumhardt  finden  sich  Defekte  des  Septum  ventriculorum  vermerkt. 
Im  Falle  Power  war  das  Herz  relativ  sehr  weit  entwickelt,  die  Septen  gut  gebildet. 

Der  Truncus  communis  entspringt  zumeist  dem  linken  Ven- 
trikel, zuweilen  dem  rechten,  z.  B.  bei  Tiedemann,  Swayne,  Blumhardt,. 
Calori,  Power,  Brandley.  Oft  sind  auch  die  Septen  zwar  vorhanden,  weisen 
aber  offenes  Foramen  ovale  und  Fehlen  des  oberen  Teils  des  Septum  ventriculorum 
auf :  In  diesen  Fällen  entspringt  der  Truncus  communis  zumeist  oberhalb  des  Septum 
defektes,  so  in  den  Fällen  von  Meckel,  Hyeenaux,  Tiedemann,  Powee,  Biggee,. 
Caeson,  Chaenal,  Smith,  Geant,  Blumhäedt,  Semple,  Theeimin. 
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Oft  finden  sich  zugleich  noch  andere  Anomalien  der  Herzen.  Die 
Mitraüs  fehlte  bei  Gallois  und  bei  Klipstein,  bezw.  war  mißbildet  bei  Eokitansky 
(Fall  4),  bei  Semple  fehlte  das  linke  Ostium  venosum,  bei  Grothe  die  Tricuspidalis, 
bei  Kkausse  Mitralis  wie  Tricuspidahs.  Der  Fall  Clark  wies  nur  eine  Pulmonal- 
vene  auf,  bei  Epstein  mündeten  dieselben  in  die  Vena  cava  superior,  die  Lebervenen 
direkt  ins  linke  Atrium,  bei  Gallois  bestand  eine  Vena  cava  superior  sinistra. 

Auch  finden  sich  oft  zugleich  sonstige  Mißbildungen:  bei  Pitschel  be- 
stand Hufeisenniere,  der  Mastdarm  war  rechts  gelegen,  bei  Krausse  fehlte  die  Milz, 
die  Lungen  wiesen  beiderseits  3  Lappen  auf.  Es  bestand  Dextrocardie  imd  partieller 
Öitus  inversus.    Der  Fall  3  von  Pott  betraf  einen  Hemicephalen. 

Die  Fälle  mit  partiellem  Truncus  communis  sind  so  zu  erklären, 
daß  der  6.  Kiemen-(x4orten-)bogen  erhalten  und  nur  die 
Trennung  durch  das  Septum  nicht  durchgeführt  ist, 
während,  wenn  nur  ein  Gefäß  vom  Charakter  der  Pulmonalis  vorliegt, 
das  sechste  linke  Kiemenbogengefäß  (Pulmonalis)  sich 
nicht  gebildet  hat  oder  atrophisch  geblieben  ist.  Auf 
eine  derartige  frühe  Entstehung  der  Anomalie  weist,  wie 
ViERORDT  mit  Recht  bemerkt, 
auch  der  häufige  Ursprung  des 
Truncus  aus  dem  rechten  Ven- 
trikel hin. 

Im  Heidelberger  Institut 
befindet  sich  einer  der  sehr 
seltenen  Fälle  von  Cor  trilo- 
culare  biatriatum  mit  unge- 
teiltem Truncus  communis 
nach  Art  des  zweiten  oben 
genannten  Modus.  Truncus 
wie  Ventrikel  zeigen  keine 
Andeutung  eines  Septum 
(Fig.  226).  Der  Truncus  com- 
munis ist  sehr  breit  und  weit, 
hat  3  Klappen,  verhält  sich 
wie  eine  Aorta  und  gibt  von 
der  Konkavität  des  Arcus  (der 
auf  der  Figur  nach  oben  ge- 
schlagen ist)  etwa  in  der  Höhe 
der  Subclavia  eine  sehr  enge 
Arteria  pulmonalis  ab,  die 
sich  in  2  Aeste  für  je  eine 
Lunge  teilt.  Es  besteht  zwar 

ein  Septum  atriorum,  dies  zeigt  aber  unterhalb  des  geschlossenen 
Foramen  ovale  einen  großen  Defekt.  Die  Verbindung  des  linken 
Ventrikels  und  der  beiden  Atrien  wird  durch  eine  einzige  dreizipflige 
Klappe  vermittelt.    Beide  Lungen  haben  3  Lappen. 

ViERORDT  fand  unter  14  Fällen,  bei  denen  das  Geschlecht  an- 
gegeben war,  8  männliche  und  6  weibliche.  Ich  habe  18  Fälle  daraufhin 
zusammengestellt,  und  unter  ihnen  14  männliche,  4  weibliche  gefunden. 
Die  Lebensdauer  ist  meist  eine  sehr  geringe.  Kussmaul  stellt  sie 
bei  6  Fällen  zusammen,  darunter  ein  neugeborenes  Kind  und  drei, 
welche  in  den  ersten  Tagen  starben.  Das  Kind  von  Mansfeld  lebte 
11  Monate,  das  von  Hyernaux  5V2  Jahre. 

Tarufpi  stellt  das  Alter  in  18  Fällen  zusammen,  die  Kinder 
starben  in  13  Fällen  innerhalb  von  10  Tagen,  ein  Fall  lebte  3  Wochen, 


Fig.  226.  Cor  triloculare  biatriatum  mit 
Truncus  arteriosus  commmiis  (Beschreibung 
siehe  im  Text). 
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ein  anderer  5V2  Monate,  einer  8  Monate  (die  beiden  ältesten  Fälle 
s.  oben).  Taruffi  bemerkt  hierzu,  daß  in  den  Fällen  das  Leben  am 
längsten  anhielt,  in  denen  die  Septen  relativ  gut  gebildet  waren. 

ViERORDT  fand  unter  28  Fällen,  daß  15  in  den  ersten  8  Tagen 
starben,  je  ein  Kind  im  Alter  von  4  und  6  Wochen,  2  im  Alter  von 
10  Wochen,  je  eins  mit  3,  8,  11  Monaten,  2,  öVj,  16  und  19  Jahren 
(Charrin  et  Le  Noir).  Nur  14,4  Proz.  überlebten  nach  Vierordts 
Tabellen  das  erste  Jahr.  Den  Fall  von  Barraud,  Barry  und  Rächet. 
welcher  6V2  Jahre  lebte,  rechnet  Vierordt,  weil  zu  ungenau  be- 
schrieben, nicht  dazu.  Die  neueren  Fälle  von  Grothe  und  Krausse 
wiesen  eine  Lebendauer  von  IV4  Monaten  bezw.  9  Tagen  auf. 

Ich  habe  aus  der  Gesamtliteratur  43  Fälle  unter  diesem  Gesichts- 
winkel zusammengestellt.  Von  ihnen  starben  23,  also  über  50  Proz.. 
in  den  ersten  7  Tagen,  6  weiterhin  im  ersten  Monat,  8  weitere  im 
Laufe  des  ersten  Jahres.  Die  6  übrigen  erreichten  folgendes  Alter: 
Fall  NuNNELEY  2  Jahre,  Hyernaux  57.2  Jahre,  Barraud,  Barry 
et  Rächet  Jahre,  Lavergne  9  Jahre,  Grant  16  Jahre,  Charrin 
et  Le  Noir  19  Jahre. 

Barbillon,  Bull.  Soc.  anat.,  22.  I.  1886  s.  Progr.  med.,  T.  III,  18SG,  p.  Z°23. 

Barraud,  Barry  et  Rächet,  Progrh  med.,  T.  XII,  1884,  P-  4^0. 

Beckhaus,   Die  angeborenen  Krankheiten  des  Herzens  etc. 

Bernard,  L' Union  med.,  1860. 

Bigger,  Wochenschr.  f.  d.  gesamte  Heilk.,  18S9. 

Blumhardt,  llitteitungen  d.  Württemberg,  ärztl.   Ver.,  Bd.  I,  18.34,  P-  ^93. 
Brandley,  Messenger,  Brif.  med.  Journ.,  187S,  Vol.  I,  p.  33. 
Buchanan,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XV,  p.  89. 

Cade,  Gaz.  hebd.  de  Med.,  1897,  p.  623;  Lyon  med.,  T.  LXXXV,  1897,  p.  .',13. 
Calori,  Mem.  d.  Soc.  med.-cliir.  di  Bologna,  Vol.  III,  1843,  p.  ^i7. 
Carson,  Edinburgh  med.  and>  surg.  Journ.,  Vol.  LXII,  1844>  V- 
Charnal,  Bull.  Soc.  anat.,  1856. 

Charrin  et  Le  Noir,  Arch.  d.  Phys.  norm,  et  path.,  Ser.  .5,  T.  III,  1891,  p.  206. 

Chevers,  Arch.  gener.  de  Med.,  1847. 

Clark  (Owen),  Lance/,  I848,  Vol.  II,  p.  664. 

Clark,  Tr.  Path.  Soc.  anat.  Vol.  XXXVI,  188',,  p.  178. 

Conibe,  Phil.  Tr.,  1805. 

Curson,  Edinb.  med.  and  surg.  Journ.,  T.  LXII,  p.  134- 

Crisp,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  I,  p.  50. 

Deutsch,  Schmidts  Jahrb.,  Bd.  LXXI,  p.  54. 

Epstein,  Prager  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  VII,  1886,  p.  293. 

Farre,  On  malform.,  p.  2;  Pathol.  Essays,  Vol.  I,  ISI4,  p.  2. 

Förster,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  I,  I846/47,  p.  48- 

Gallois,  Lyon  med.,  T.  LX XXIII,  1896,  p.  469. 

Grant,  Amer.  Journ.  of  the  med.  Sc,  X.  S.   Vol.  LXXXVI,  1883,  p.  I49. 

Green,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XIX,  p.  188. 

Grothe,  In.-Diss.  Kiel,  1898. 

Hervieux,  Union  med.,  T.  X,  1861,  p.  4'^1- 

Hickman,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XX,  1869,  p.  88. 

Hodgson,  s.  Farre,  p.  19. 

Hyernaux,  Journ.  de  Med.,  de  Chir.  et  de  Pharm.,  T.  XIII,  Bruxelles  18.51,  p.  193. 
Klipstein,  In.-Diss.  Berlin,  1889;  Arch.  f.  Kinderheilk.,  Bd.  XI,  1890,  p.  361. 
Krausse,  Jahrb.  f.  Kinderheilk.,  Bd.  LXII,  1905,  p.  35. 
Kussmaul.  Zeitschr.  f.  rat.  Med.,  R.  3,  Bd.  XXVI,  1865,  p.  166. 
Lavergne,  These  de  Paris,  1886. 

Mansfeld,  Hamburger  Zeitschr.  f.  d.  ges.  Med.,  Bd.  XXIII,  I843. 

Meckel,  Reils  Arch.,  Bd.  IX,  p.  437. 

Muhr,  In.-Diss.  Würzburg,  1889. 

Nunneley,  Lancet,  1871,  Vol.  I. 

Pitschel,  In.-Diss.  Königsberg,  1897. 

Potocki,  Progres  med.,  1886,  p.  776. 

Pott,  Jahrb.  f.  Kinderheilk.,  Bd.  XIII,  1870,  p.  11. 
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?ower,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XVI,  I864/OÖ,  p.  6S. 
?reisz,  Zieglers  Beür.,  Bd.  VII,  1890,  p.  245. 
loleitansky,  Defekte,  1875,  Fall  4  u.  10,  p.  4  u.  1.3. 
Remple,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XXI,  1870,  p.  80. 

imith,  Westmmster.  med.  Soc.,  9.  II.  I842  s.  Schmidts  Jahrb.,  Sept.  I840,  p.  I47. 
itandert,  Phil.  Tr.,  1805,  pt.  2. 

Uoltz,  Arch.  (jener,  de  Med.,  T.  XXVII,  1851,  p.  213. 
Viedematin,  Zeitschr.  f.  Phys.,  Bd.  IV,  I824. 
Vernon,  Med.  Times  and  Gaz.,  1856. 
-,  Med.  chir.  Tr.,  Vol.  XXXIX,  1856,  p.  SOO. 
Wilson,  Phil.  Tr.,  1798,  pt.  2,  p.  346. 

c)  Transposition  der  Arterien. 

Bei  der  Transposition  der  großen  Gefäße  können  wir  eine  voll- 
ständige und  eine  unvollständige  Form  (Taruffi)  unter- 
scheiden. Erstere,  auch  Transpositio  vera  (Rauchfuss),  In- 
i^ersio,  eigentliche  Gefäßtransposition  etc.  genannt,  bedeutet,  daß 
lie  Arteria  pulmonalis  und  die  Aorta  ihren  Platz  ver- 
;auscht  haben,  erstere  dem  linken,  letztere  dem  rechten  Ventrikel 
entspringt.  Es  liegt  also  hier  ein  Ursprung  beider  großen  Arterien 
lus  nicht  zugehörigen  Ventrikeln  vor.  Zweitens  wäre  eine 
\^ertauschung  der  Gefäße,  wobei  aber  doch  jedes  aus  zugehörigem 
Ventrikel  entspringt  (korrigierte  T r a n s p o s i t i o n)  zu  nennen. 
Ferner  eine  gegenseitige  teilweise  Verschiebung  der  Gefäße  in  ihrer 
Lage,  wobei  sie  aber  doch  noch  jedes  dem  zugehörigen  Ventrikel  ent- 
springen. An  dritter  Stelle  steht  der  Fall,  daß  der  Ursprung  der 
Arterien  an  sich  zwar  abnorm  (meist  invertiert)  gestellt  ist.  daß  aber 
beide  Gefäße  nicht  aus  umgekehrten  Ventrikeln,  sondern  beide  ent- 
weder aus  einem  Ventrikel,  sei  es  dem  rechten,  sei  es  dem 
linken,  oder  aus  einem  gemeinsamen  Ventrikel  —  wenn  eine 
Zweiteilung  dieses  durch  das  Septum  ventriculorum  unterblieben  ist 
—  sowie  in  einigen  wenigen  Fällen  aus  einem  überzähligen 
Ventrikel  entspringen.  Wir  kommen  so,  wenn  wir  einige  Varianten 
in  Betracht  ziehen,  zu  der  dem  RoKixANSKYsehen  Schema  und  dessen 
Erklärung  (s.  oben)  sich  anschließenden  Einteilung  Vierordts,  der  wir 
folgen  wollen.  Doch  wollen  wir  bei  den  einzelnen  Abteilungen  nur 
wenige  Beispiele  nennen  und  andere  Fälle  gemeinsam  aufzählen,  da, 
wie  ViERORDT  schon  mit  Recht  erwähnt,  die  meisten  Fälle  die  Details 
nicht  genügend  erkennen  lassen,  um  sie  in  das  Schema  au  sichere 
Stelle  einzureihen. 

Baillie  beschrieb  1797  den  ersten  Fall  echter  Transposition  bei  einen  zwei- 
monatlichen Kind.  Es  folgten  Fälle  von  Langstafp  1811  und  Fahre  1814;  Lewis 
Smith  kannte  14  Fälle,  Peacock  zählt  13  Fälle  nanienthch  auf,  Theremin  stellte 
21  bezw.  19  Fälle  zusammen,  Litten  nimmt  die  Zahl  von  24  Fällen  an  (s.  Vierordt), 
Ratjchfuss  zählte  25  Fälle  vollständiger  Transposition,  v.  Ettlinger  schon  1885 
30  Fälle  und  Vieroedt  fand  in  der  Literatur  76  (bezw.  70)  Fälle,  darunter  60 
eigentlicher  Transposition.  Seitdem  hat  sich  die  Literatur  nicht  wesentlich  vermehrt; 
zu  nennen  wären  etwa  noch  die  Fälle  Rolly,  Lochte,  Raujm,  Müller,  Simmonds, 
Ellis. 

I.  Ursprung  der  großen  Arterien  aus  nicht  zuge- 
hörigen Ventrikeln,  vollständige  Transposition  mit 
perfektem  Septum  ventriculorum.  Vierordt  unterscheidet 
hier  a)  Variante  B.  3  Rokitansky,  Aorta  vorn  und  etwas  nach  rechts, 
Fälle:  Rokitansky  (30-jähriger  Lithograph)  Hochsinger,  Holl; 
b)  Variante  B.  4,  Aorta  liegt  noch  mehr  nach  rechts,  Rokitansky 
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Fall  9  (4-monatliches  Kind)  und  24  (9-jähriges  Mädchen),  sowie  Mar- 
chand Fall  2;  c)  Transposition  der  Gefäße  mit  gleichzeitiger  der 
Ventrikel  (ohne  solche  der  Atrien  und  ohne  Septumdefekt),  so  daß 
die  Bicuspidalis  rechts,  die  Tricuspidalis  links  liegt.  Fälle:  Walshe 
(Ductus  Botalli  offen)  und  Stoltz. 

Ferner  führt  Vierokdt  im  Anschluß  hieran  die  folgenden  Fälle  mit  Pulmonal- 
stenose  bezw.  Atresie  und  meist  Septumdefekt  hier  auf:  Ashby,  v.  Ettlingee, 
Gampert,  Gdttmann,  Harris,  Mirustescu,  Sanders,  Scott,  Bonnet,  Eovsing- 
Hansen.  Des  weiteren  Fälle  mit  Septumdefekt  von  Farre  und  Meyer,  und  einen 
ohne  solchen  von  Epstein.  Ich  erwähne  noch  Fälle  von :  Wistar  Gamage,  Tiede- 
MANN,  DuGES,  Seidel,  Bernard,  Breschet,  d'Alton,  Martin,  Thore,  Eick, 
CoLiNG,  Stedman,  King,  Ward  (Peacock),  Kockle,  Peacock  (Hess),  FaU  No.  17, 
Keil,  Friedberg,  Frankel,  Kelly,  Ducrest,  Ogston,  Elliott,  Crocker, 
Y.  Buhl,  Lees,  Ashby,  Broemser,  Ramon,  Ellis,  Rolly,  Müller,  Simmonds, 
Fingerhüth  ;  Avährend  in  einem  Teil  dieser  Fälle  ebenfalls  Pulmonalstenose  bestand, 
wird  die  Pulmonalis  m  anderen  Fällen,  so  in  Fall  23  von  Rokitansky,  bei  Stoltz, 
Pye  Smith  und  Elliot  sogar  als  weit,  die  Aorta  dabei  zumeist  als  eng  angegeben. 
Letzteres  war  auch  bei  Lees  der  Fall. 

In  sehr  zahlreichen  FäUen  bestehen  zugleich  sehr  große  Septumdefekte, 
so  bei  Martin,  Thore,  Dickinson  und  dem  bei  Peacock  erwähnten  Falle  aus 
dem  Museum  des  St.  Thomas  Hospital. 

Auch  z.  B.  die  FäUe  Scott,  King,  Gampert,  Elliott,  Peacock-Ashby, 
Peäcock-Hess  und  die  neueren  von  Rolly,  Müller,  Semmonds  wiesen  Septum- 
defekte auf.  Immerhin  überwiegen  wohl  die  Fälle  mit  geschlossenem  Septum,  so 
bei  Theremin  (3  von  2),  bei  Vierordt  (43  von  70).  Als  Fälle  mit  mtaktem  Septum 
ventriculorum  führt  er  die  von  Janeway,  Holl,  Marchand  (Fall  2),  Epstein 
(Fall  1)  und  King  auf,  denen  ich  noch  den  Fall  Raum  anfüge. 

In  den  zuletzt  erwähnten  FäUen  wird  zumeist  auch  das  Foramen  ovale 
offen  gefunden.  Raiichfuss  konnte  dies  z.  B.  bei  14  von  19  in  dieser  Richtung  ver- 
wendbare Beobachtungen  konstatieren.  Dasselbe  berichtet  auch  Peacock.  Als  Fälle 
mit  offenem  Foramen  ovale  führt  Meyer  schon  außer  einem  eigenen  Fall  die  von 
Keil,  Beck,  Tiedemann,  Baillie,  Gamage,  D'Alton,  Wistar,  Friedberg  an, 
man  könnte  hier  z.  B.  noch  anfügen  die  Fälle  von  Cockle,  Kelly,  Pye  Smith, 
Ward,  Ashby,  Crockee,  Ogston  usw.  usw.  Theremin  fand  das  Foramen  ovale 
unter  19  Fällen  echter  Transposition  17mal  offen.  Vierordt  fand  das  Foramen 
ovale  unter  13  neueren  Fällen,  bei  denen  sich  ein  Septumdefekt  vorfand,  5mal  ge- 
schlossen. 

Den  Ductus  Botalli  hielt  Peacock  für  meistens  offen,  Ratjchfuss  fand  ihn 
unter  9  geeigneten  Fällen  nur  Imal  offen,  Theremin  13mal  unter  21  Fällen  offen, 
oder  schon  im  Beginn  der  Involution.  Vierordt  fand  ihn  unter  13  neueren  Fällen 
lOmal  offen.  Zeigt  das  Septum  keinen  Defekt,  so  ist  fast  stets  Ductus  Botalli  und 
Foramen  ovale  offen.  Doch  gibt  es  auch  hier  Ausnahmen,  so  die  FäUe  King  sowie 
Cockle  und  D'Alton,  m  denen  der  Ductus  BotaUi  obliteriert  war,  und  der  FaU 
Raum,  m  dem  das  Foramen  ovale  das  gleiche  aufwies.  Von  Fällen,  ui  denen 
Ductus  Botalli  und  Foramen  ovale  offen  waren,  führte  Cockle  (1863)  schon  folgende 
auf:  Baillie,  Ducrest  (Fall  im  Guys  Hospital-Museum),  Walshe,  Tiedemann, 
Keil,  Ward,  Coligny,  Meyer.  Beck,  Ribes,  Duges. 

Daß  derartige  einfache  Transposition  der  großen  Gefäße  bei  allgemeinem 
Situs  inversus  vorkommt,  ist  schon  besprochen;  ich  erwähne  nur  z.  B.  die  Fälle 
Gamage,  Schrötter,  vielleicht  gehören  auch  die  Fälle  Valleix  und  Herboldt 
hierher.  Von  sonstigen  OrgananomaUen,  die  daneben  gefunden  wurden,  sei  nur  der 
Fall  DucRESTS  genannt,  in  dem  beide  Lungen  je  3  Lappen  aufwiesen.  Bei  Walshe 
entsprangen  Carotis  und  Subclavia  dextra  getrennt  vom  Aortenbogen,  Seidel  be- 
schrieb einen  ganz  eigenartigen  Befund.  Ein  aus  dem  rechten  Ventrikel  entspringendes 
Gefäß  stellte  die  Aorta  descendens  dar,  ein  Gefäß,  das  aus  dem  linken  Ventrikel 
kam,  versorgte  beide  Lungen  und  teilte  sich  dann  in  zwei  Carotitiden  imd  rechte 
Subclavia,  während  die  linke  Subclavia  dem  erstgenannten  Stamme  entsprang. 

Auf  diese  Fälle  von  echter  Transposition  der  großen  Gefäße 
wollen  wir  die: 

IL  korrigierte  Transposition  folgen  lassen,  bei  der  also 
die  Gefäße  doch  aus  den  zugehörigen  Ventrikeln  entspringen,  trotz 
ihrer  Vertauschung,  d.  h.  also  anormaler  Teilung  des  Truncus  com- 
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munis,  was  sich,  wie  wir  sehen  werden,  nach  Rokitansky  dadurch  be- 
werkstelligt, daß  sich  auch  das  Septum  ventriculorum  abnorm  entwickelt. 
ViERORDT  unterscheidet  hier  wiederum  4  Unterabteilungen: 

1.  Wahre  Transposition  nach  dem  RoKiTANSKYschen  Schema  A  5, 
z.  B.  Rokitansky,  Fall  No.  22. 

2.  Rechtsstehende  Aorta  meist  bei  Atresie  oder  Stenose  der  Pul- 
monalarterie. 

Es  ist  diese  Erscheinung,  die  man  kaum  zu  der  Transposition 
—  was  auch  Rokitansky  nicht  tut  —  rechnen  sollte,  mit  ihrer  Ge- 
nese bei  der  Pulmonalstenose  besprochen  worden. 

3.  Die  Pulmonalis  liegt  zwar  meist  etwas  nach  rechts,  aber  vor 
der  Aorta  nach  dem  RoKiTANSKYschen  Schema  A  3,  und  als  Beispiel 
Rokitanskys  Fall  21. 

4.  Transposition  in  dem  Sinne,  daß  der  linke  Ventrikel  die  Aorta 
abgibt,  aber  mit  einer  Tricuspidalis  versehen  ist,  der  rechte  mit  einer 
Bicuspidalis.  Also  die  Ventrikel  bezw.  bloß  ihre  Atrioventricular- 
klappen  sind  transponiert  und  mit  ihnen  die  Gefäße.  Es  ist  dies 
eine  Variante  des  Schemas  A  5  von  Rokitansky  und  wird  so  von 
ihm  erklärt,  daß  derjenige  Ventrikel,  von  welchem  vorne  das  Septum 
ventriculorum  ausgeht,  sich  zum  arteriellen  ausbildet.  Als  hierher 
gehörige  Fälle  bezeichnet  Vierordt  außer  2  von  Rokitansky  je 
einen  von  Rauchfuss  und  Tönnies. 

Lochte  rechnet  zu  den  korrigierten  Transpositionen  2  Fälle  von 
Rokitansky,  je  einen  von  Tönnies,  Granboom,  Grumnach  und  2 
eigene.  Geipel  fügt  ihnen  noch  an:  einen  von  Rauchfuss  und 
Theremin,  sowie  2  eigene  Fälle.  Auch  der  Fall  Peter  gehört  hierher, 
ferner  als  Unicum  noch  der  Fall  von  Fingerhuth,  bei  dem  trotz 
Situs  inversus  die  Ventrikel  nicht  transponiert  waren ,  wohl  aber 
korrigierte  Transposition  der  großen  Gefäße  bestand. 

III.  Verschiebung  dej  Gefäße  unter  sich,  aber  Ur- 
sprung derselben  aus  einem  Ventrikel. 

Auch  hier  woUen  wir  wieder  der  ViERORDTSchen  Einteilung 
folgen : 

1.  Ursprung  aus  ein  und  demselben  Ventrikel. 

a)  Aus  dem  linken  Ventrikel,  z.  B.  Rokitansky,  Fälle  7  und  8,  ferner  Fälle 
von  Mjery  und  Maeechal  (nach  Peäcock)  und  R.  K.  Hoffmann  (nach  Otto), 
sowie  Küssmaul  (Fall  1).  Vierordt  rechnet  als  fraglich  hierher  noch  die  Fälle 
von  HiCKMAN  (bei  Situs  transversus,  schon  zitiert)  imd  Bianchi.  Hier  kommen 
mehrere  Schemata  nach  Rokitansky,  so  A  2,  B  2  und  B  3,  m  Frage. 

b)  Aus  dem  rechten  Ventrikel.  Vierordt  rechnet  hierher  Fälle  von  Fusell, 
Barlow,  Attdry  et  Lacroix,  Büry  und  Birmingham.  Letzterer,  mit  Pulmonal- 
stenose vergesellschaftet,  ist  auch  unter  dieser  erwähnt.  Auch  die  meisten  anderen 
Fälle  zeigen  sonstige  schwere  HerzanomaUen.  So  fehlte  die  Mitrahs  im  Falle 
Audry  et  Lacroix.  Besonders  stark  treten  Mißbildungen  der  verschiedensten  Art 
n  dem  noch  hierher  zu  rechnenden  zweiten  Falle  Epsteins  hervor. 

2.  Ursprung  der  Gefäße  aus  einem  Ventrikel,  der  aber 
durch  ein  überzähliges  Septum  in  2  Teile  geteilt  ist,  hierher  gehören 
der  Fall  von  Gelpke  (der  selbst  eine  Reihe  einschlägiger  Fälle  auf- 
zählt),  ferner  2  von  Vierordt  hier  eingereihte  von  Mackenzie. 
Im  Falle  Gelpkes  entsprang  die  Aorta  einem  eigens  abgegrenzten 
„Aortenventrikel"  (im  übrigen  fehlte  die  Tricuspidalis,  sowie  das 
Septum  atriorum  [bis  auf  eine  Leiste],  während  das  Septum  ventri- 
culorum sehr  defekt  war),  im  ersten  Fall  Mackenzies  entsprang  die 
Pulmonalis  dem  rechten  Ventrikel,  die  Aorta  einem  .,mittleren",  aber 


434 


Kapitel  IV. 


doch  dem  rechten  Ventrikel  zuzurechnenden  Ventrikel.  Im  zweiten 
Falle  Mackenzies  entsprach  der  gewöhnliche  rechte  Ventrikel  einem 
mittleren,  welcher  die  Pulmonalis  abgab,  daneben  bestand  aber  ein 
überzähliger  Ventrikel  als  Teil  des  rechten,  welcher  die  Aorta  ent- 
sandte. Beide  Fälle  wiesen  auch  abnorme  Kommunikationen  beider 
Herzhälften  auf. 

3.  Ursprung  beider  transponierter  Gefäße  aus  einem  gemein- 
samen Ventrikel  bei  Cor  triloculare  biatriatum  oder  Cor  bilo- 
culare,  also  bei  gänzlichem  oder  fast  gänzlichem  Fehlen  des  Septum 
ventriculorum  bezw.  dieses  und  des  Septum  atriorum.  Kussmaul 
führt  hier  die  Fälle  Breschet,  Thore,  Fleischmann  und  Bednar 
als  Kombinationen  eines  Cor  triloculare  biatriatum  bezw.  (wenigstens 
funktionell)  eines  biloculare  mit  Stenose  der  Arteria  pulmonalis  und 
Transposition  der  dem  einen  Ventrikel  entstammenden  großen  Arterien 
auf.  Auch  die  Fälle  von  Kussmaul  selbst  gehören  hierher.  Vier- 
ORDT  zählt  hier  noch  mehrere  Fälle,  vor  allem  noch  die  sicher  hierher 
gehörigen  von  Chiari  und  Reefschläger  auf  (ersterer  mit  blind 
endigender  Aorta,  letzterer  schon  unter  Situs  inversus  zitiert). 

Hier  anreihen  wollen  wir  noch  4.  den  Fall,  daß  wenigstens 
ein  Teil  (größerer  oder  kleinerer)  des  einen  Gefäßes  aus 
demselben  Ventrikel  wie  das  andere  entspringt,  zudem  aber 
Transposition  der  Gefäße  unter  einander  besteht. 

Voraussetzung  ist  hierbei  natürlich  ein  iSeptumventriculorum-Defekt ,  so  daß 
eines  der  Gefäße  zugleich  aus  2  Ventrikebi  entspringt,  indem  es  auf  dem  Defekt 
,, reitet",  hier  sind  2  Mechanisnien  möglich: 

a)  Ursprung  der  Aorta  aus  dem  rechten  Ventrikel,  der  Pulmonalarterie  aus 
beiden  Ventrikeln.  Dies  trifft  zu  m  den  Fällen  von  Homer  (Pulmonalstenose), 
Bock  (Pulmonalis  normal  weit),  Coopee  (2  Fälle  mit  erweiterter  Pulmonalis,  welche 
in  die  Aorta  descendens  übergeht)  und  Mollwo  (erweiterte  Pulmonalarterie) ;  diesen 
nach  Kussmaul  zitierten  Fällen  sind  noch  die  von  Lees  (mit  verengter  Aorta), 
Eheiner  und  Theremi^t  (Fall  40)  zuzuzählen,  wie  dies  auch  Vierordt  tut. 

b)  Ursprung  der  Lungenarterie  aus  dem  linken  Ventrikel,  der  Aorta  aus  beiden. 
Hierher  gehört-  sicher  nur  der  schon  von  Kussmau]^  zitierte,  mit  Pulmonalstenose 
versehene  (s.  dort)  Fall  Müller.  Vielleicht  gehört  auch  der  Fall  Crocker  hierher, 
und  ferner  wohl  der  von  Buchanan  mit  Pulmonalstenose  und  zweiklappiger  Pul- 
monahs. 

Daß  ebenso,  wie  bei  der  etwas  genauer  besprochenen  Rubrik  I, 
auch  bei  den  unter  den  anderen  Rubriken  unterzubringenden  Fällen 
vielfach,  ja  sogar  fast  stets,  die  Herzen  weitere  Abnormitäten 
aufwiesen  und  sich  oft  weitere  Mißbildungen  anderer  Organe 
—  besonders  zahlreich  in  Epsteins  zweitem  Fall  —  zugleich  fanden, 
ferner,  daß  hier,  wenn  auch  nicht  vermerkt,  Septumdefekte,  offenes 
Foramen  ovale  eventuell  auch  offener  Ductus  Botalli  überaus  häufig 
sind,  sei  nur  gestreift. 

Eine  Verbindung  der  beiden  Herzhälften  ist  in  vielen  Fällen 
naturgemäß  eine  Voraussetzung  fürs  Leben,  da  sonst  eine  Auffrischung 
des  Körperblutes  unmöglich  wäre.  Ebenso  wie  bei  Pulmonalstenose, 
finden  wir  bei  bestimmten  Formen  der  Transposition,  besonders  wenn 
sie  mit  Pulmonalstenose  vei'knüpft  ist,  kompensatorische  Gefäßer- 
weiterung besonders  der  Arteriae  bronchiales. 

Epstein  betont  in  seinem  ersten  Fall,  daß  das  Bestehen  des 
Isthmus  aortae  und  eines  offenen  Ductus  Botalli,  indem  somit  die 
Arteria  pulmonalis  mit  ihrem  größtenteils  arteriellen  Blut  die  untere 
Körperhälfte  versehen  mußte,  eine  Art  Korrektur  der  Transposition 
darstellte. 


Seltenere  Fälle  der  Transposition  etc. 
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Bei  der  Transposition  der  Gefäße  ist  der  die  Aorta  entseodende 
Techte  Ventrikel  fast  stets  von  erheblicher  Dicke  seiner  Muskulatur. 
Hat  der  linke  Ventrikel  aber  besondere  Arbeit  zu  leisten,  wie  in  dem 
eben  erwähnten  Falle  von  Epstein,  sowie  einem  von  Marchand,  so 
erscheint  er  als  der  kräftigere. 

Anomalien  der  Pulmonalvenen ,  wie  sie  in  einigen  Fällen  vorkommen, 
hat  Epstein  (p.  317)  und  Vieeordt  (p.  124)  übersichtlich,  zusammengestellt.  Hier 
sei  nur  erwähnt,  daß  im  Falle  Bednar  sowie  in  dem  von  Aüdry  et  Lacroix  alle 
Lungenvenen  in  den  rechten  Vorhof  mündeten,  sowie  daß  Emmündung  der  Lungen- 
venen in  die  Vena  portae,  ferner  in  die  Vena  cava  inferior  und  superior  (z.  B. 
FaU  Epstein  2,  wo  ein  eigener  Lebervenenstamm  ins  linke  Atrium  führte),  be- 
obachtet wurde.    Harris  sah  5  Pulmonalvenen. 

Was  die  Verteilung  auf  die  Geschlechter  betrifft,  so  fand 
Rauchfuss   unter  11  Fällen  mit  Geschlechtsangabe  8  männliche, 
3  weibliche.     Vierordt  fand 
unter  76  Fällen  49mal  das  männ- 
liche, 27mal  das  weibliche  Ge- 
schlecht vertreten. 

Die  Lebensdauer  ist  im 
Mittel  eine  sehr  kurze. 

Eatjchfuss  stellte  22  Fälle  unter 
diesem  Gesichtswinkel  zusammen,  von 
welchen  4  m  der  ersten  Woche,  6  in  der 
zweiten,  8  bis  zu  3  Monaten  starben,  so 


Fig.  227.  Fig.  228. 

Fig.  227.  Transposition  der  großen  Gefäße.  Atresie  der  Art.  pulmonahs.  (Er- 
klärung siehe  im  Text.) 

Fig.  228.    Einfache  Transposition  der  Gefäße.    (Erklärimg  siehe  im  Text.) 

daß  im  ganzen  20  von  jenen  22  das  Ende  des  ersten  Lebensjahi'es  nicht  überschritten 
und  nur  die  FäUe  von  Wistar  und  Cockle  em  Alter  von  2  Jahi-en  und  5,  bezw. 

2  Jahren  und  8  Monaten  erreichten.  Taruffi  gibt  eine  Uebersichtstabelle  über  27 
FäUe,  von  denen  2  als  Föten,  6  in  der  ersten  Woche,  3  in  der  zweiten,  weitere  2 
bis  Ablauf  des  ersten  Monats,  7  bis  zu  Ablauf  eines  halben  Jahres,  weitere  2  in  den 
letzten  Monaten  des  ersten  Lebensjahres  starben,  während  nur  in  den  von  Wistar, 
Colin,  U'Alton,  Lochte  und  King  beobachteten  Fällen  das  Leben  bis  zu  2  und 

3  Jahren  gefristet  wurde.  Vierordt  stellt  unter  Emschluß  der  TARUFFischen 
Tabelle  75  Fälle  zusammen.  Von  ihnen  starben  3  als  Embryonen,  8  in  der  ersten,  5  in 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  29 
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der  zweiten  Woche,  im  ganzen  23  im  ersten  Monat  und  49,  also  zwei  Drittel  aller  Fälle, 
im  ersten  Halbjahr,  58  im  Laufe  des  ersten  Jahres;  6  erreichten  ein  Alter  von  bis 
5  Jahren,  3  bis  zu  10  und  11  Jahren,  5  bis  zu  30  Jahren,  und  1  Fall  lebte  bis 
zmschen  30  und  40  Jahren.  Von  den  letzteren  sind  es  die  Fälle  von  TÖNNIES  und 
Birmingham,  welche  ein  Alter  von  21  Jahren,  Gelpke  ein  solches  von  27,  Hickman 
von  28  und  Fall  23  von  Rokitansky  em  solches  von  30  Jahi-en  erreichten.  Am 
ältesten  —  39  Jahre  —  wurde  Mackenzies  zweiter  Fall.  Hier  zuzufügen  wäre 
noch  der  von  Elijot  mitgeteilte  Fall,  in  dem  ein  Mann  mit  Transposition  der  Ge- 
fäße etc.  20  Jahre  alt  wurde. 

Aus  dem  Heidelberger  pathologischen  Institut  kann  ich  zwei  hierher  gehörige 
Herzen  abbilden. 

Fig.  227  zeigt  eine  rechts  hinten  stehende  Aorta  und  eine  Unks  vorne  stehende 
Pulmonalarterie.  Das  rechte  Ostium  und  der  Conus  der  Pulmonalis,  offenbar  auch  dem 
rechten  Ventrikel  zugehörig,  ist  vollständig  atretisch  (a).  Die  Klappen  fehlen  völhg. 
Die  Pulmonahs  ist  weiter  oberhalb  auch  sehr  eng.  Die  Aorta  ist  sehr  weit  (c).  Der 
Meine  linke  Ventrikel  scheint  kein  Gefäß  abzugeben.  Das  Septum  ventnculorum  zeigt 
in  der  Gegend  der  Pars  membranacea  einen  großen  Defekt  (b),  sonst  ist  es  intakt; 
ebenso  das  Septum  atriorum ,  auch  das  Foramen  ovale  ist  bis  auf  einen  engen 
Schlitz  geschlossen.  Der  rechte  Ventrikel  ist  hypertrophisch;  der  linke  sehr  eng 
und  klein.    Der  Ductus  Botalli  ist  offen. 


Fig.  229.  Pulmonalstenose.  Transposition  der  Gefäße.  Nahtanlage  des  Septum 
ventriculorum  etc.  bei  Situs  inversus.  Herz  von  vome  gesehen.  G-jähriges  Kind. 
(Nach  einem  mh-  gütigst  von  Herrn  Prof.  Schwalbe  überlassenen  Fall.)  Beschreibung 
siehe  im  Text. 


Das  andere  hierher  gehörige  Herz  zeigt  eine  einfache  Transposition  der  Gefäße ; 
Aorta  rechts  vorne  (a),  Pulmonahs  links  hmten  (bj  (s.  Fig.  228).  Die  Aorta  erschemt 
in  der  Gegend  der  Ductus  BotalU  ganz  leicht  eng,  sonst  sind  beide  Gefäße  —  ebenso 
w  ie  die  Venen  —  sämtliche  Klappen  und  das  Septum  atriorum  ganz  intakt.  Dagegen 
weist  das  Septum  ventriculorum  einen  größeren  Defekt  auf. 

Ein  sehr  interessantes,  mit  zahlreichen  sehr  komplizierten  Miß- 
bildungen versehenes  Herz  eines  6-jährigen  Kindes,  das  von  Herrn 
Bezirksarzt  Schleid  seziert  wurde,  verdanke  ich  der  Güte  des  Herrn 
Professor  Schwalbe  (s.  Fig.  229,  230,  231,  232,  233). 

Es  lag  kompletter  Situs  inversus  vor.  Von  außen  zeigt  sich  die  Form  des 
Herzens  beträchthch  verändert ;  besser  als  Beschreibungen  werden  die  beigegebenen 


Fall  von  Transposition  bei  Situs  inversus. 
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Photographien,  welche  das  Herz  von  vorne  und  hinten  gesehen  darstellen,  dies  de- 
monstrieren. Von  außen  fäUt  auch  schon  die  Verengung  des  rechts  vorne  gelegenen 
Gefäßes  —  offenbar  der  Arteria  pulmonalis  —  etwa  in  der  Höhe  der  Klappen  und 
die  Weite  des  links  etwas  mehr  zurückgelegenen  Gefäßes  —  offenbar  der  Aorta  — 
auf.    Die  Aorta  ascendens  wendet  sich  dem  Bogen  zu  nach  links,  doch  ist  sie  wie 

die  Venen  zu  kurz  abgeschnitten,  um  das 
Weitere  verfolgen  zu  können.  Den  Ductus 
arteriosus  Botalli  kann  man  in  seinem 
größten  TeU  von  der  Pidmonalis  aus  ver- 
folgen.   Er  ist  weit  geöffnet. 


Stenose  des- 
Conus 
pulmonalis 


g.  230.  Dasselbe  Herz  von  hinten  gesehen. 


Fig.  231.   Dasselbe  Herz. 


.lorta 


Klappen  der 
gemeinsamen 
A  trioventricu- 
laröffnung 


Flg.  232.   Dasselbe  Herz. 


Fig.  233.    Dasselbe  Herz. 


Am  aufgeschnittenen  Herzen  fäUt  zunächst  in  die  Augen,  daß  nur  ein  unge- 
teilter Ventrikel  vorliegt.  Es  findet  sich  nirgends  auch  nur  eine  Andeutung  eines 
Septum  ventriculomm.  Da,  wie  wir  gleich  sehen  werden,  das  Septum  atriorum  an- 
gelegt ist,  handelt  es  sich  somit  um  ein  Cor  triloculare  biatriatum.  Die  Wandung 
dieses  einen  Ventrikels  bietet  überall  etwa  die  gleiche  Dicke,  ein  Unterschied  in  der 

29* 


438 


Kapitel  IV. 


rechten  und  linken  Hälfte  bestellt  nicht.  Der  Ventrikel  steht  mit  den  beiden  Vor- 
höfen nur  durch  eine  gemeinsame  Klappe  in  Verbindung,  und  zwar  hat  diese  Klappe 
3  wohl  ausgebildete  Hegel.  Aus  dem  Ventrikel  entspringen  2  völlig  getrennte  Ge- 
fäße, und  zwar  rechts  vorne  die  Pulmonalis,  ünks  hinten  die  Aorta.  Das  Kaliber 
der  Gefäße  ist,  wie  so  häufig,  auch  ui  luiserem  Falle  abweichend.  Der  Pulmonal- 
conus ist  durch  derbe  bindegewebige  Massen  überaus  eingeengt.  Darüber  gelegen 
entfalten  sich  die  3  Semilunar klappen  der  Pulmonahs  ganz  normal.  Die  Arteria 
pulmonalis  und  besonders  ihr  Anfangsteil  erscheint,  wie  schon  beschrieben,  auch 
schon  von  außen  eng.  Die  im  Gegensatz  hierzu  sehr  weite  Aorta  zeigt  3  völUg  normale 
Seminularklappen  imd  ist  auch  sonst  ganz  der  Norm  entsprechend. 

Sehr  merkwürdig  smd  die  Vor hof Verhältnisse.  Es  bestehen  deren  2,  ein  stark 
dilatierter,  nach  links  gelegener  und  ein  klemerer  rechter.  Jeder  der  beiden  Vorhöfe 
trägt  ein  gut  ausgebildetes  Herzohr.  Zwischen  beiden  ist  das  Septum  atriorum  völlig 
angelegt  und  das  Foramen  ovale  ist  im  ganzen  geschlossen.  In  schräger  Richtung 
kann  man  aber  hier  zwischen  bindegewebigen  Lamellen  eme  Verbindung  der  beiden 
Atrien  herstellen.  Der  große  links  gelegene  Vorhof  geht  dii-ekt  durch  die  Oeffnung 
der  3-segligen  Klappe  in  den  gemeinsamen  Ventrikel  über;  der  kleinere,  rechts  ge- 
legene Vorhof  hat  luiter  dem  einen  Segel  hindurch  seme  Kommunikation  mit  dem 
Ventrikel.  Leider  sind  die  Venen  so  kurz  abgeschnitten,  daß  sich  ihre  Natur  und 
somit  die  Mündung  im  rechten  und  Unken  Vorhof  nicht  mehr  bestimmen  läßt. 

Bemerkenswert  ist  noch  daß  die  Arteria  pulmonahs  auf  der  Höhe  der  den 
Conus  einengenden  Stelle  eine  Reihe,  und  ebenso  die  3  Segel  der  Atrioventricular 
klappe  an  ihrem  Schließungsrand,  je  ein  derbes  kleines  Knötchen  aufweisen,  offenbar 
Zeichen  einer  sich  einer  an  den  Bildungsfehler  anschheßenden  fötalen  oder  extra- 
uterinen Endocarditis. 

In  diesem  Falle  werden  die  Schwierigkeiten  der  Beurteilung  dadurch  erhebhch 
erhöht  —  ja  eine  bündige  Erklärung  wird  fast  zur  LTnmöglichkeit  —  daß  die  Vor- 
hofsverhältnisse außerordenthch  kompliziert  und  besonders  die  Venen  bei  der  Sektion 
—  naturgemäß  vor  Entdeckung  der  Mißbildung  —  so  kurz  abgeschnitten  waren, 
daß  sie  sich  nicht  mehr  identifizieren  lassen,  was  zur  Beurteilung  der  Nomenklatiu' 
der  beiden  Vorhöfe  unbedingt  n^tig  wäre,  ferner  dadurch,  daß  bei  dem  völligen  Fehlen 
des  Septum  ventriculorum  nur  ein  Ventrikel  vorliegt,  so  daß  sich  nicht  aussagen 
läßt,  wie  die  beiden  Ventrikel  zueinander  gelegen  smd.  Dies  Cor  triloculare  bi- 
atriatum  zusammen  mit  Piümonalstenose  ist  übrigens  bei  Situs  transversus  relativ  häufig 
beobachtet  worden  (z.  B.  von  Gutwassee,  Ackermann,  Lochte,  Schröttee  etc.). 
Während  sich  also  über  die  Lagerung  der  Herzhöhlen  nicht  viel  Bestimmtes  in  unserem 
Fall  aussagen  läßt,  ist  ein  Hauptpunkt,  und  das  ist  das  Merkwürdigste,  daß  die 
großen  Arterien  hier  trotz  des  allgemeinen  Situs  transversus  völlig  normal  gelagert 
sind,  d.  h.  die  Aorta  entspringt  links  hinten,  die  enge  Pulmonalis  rechts  vorne. 
Einen  völlig  entsprechenden  Fall  —  d.  h.  eben  dies  Vorkommnis  —  habe  ich  in 
der  Literatur  nicht  auffinden  können.  Es  gibt  nun  zwei  Vorstellungsmöglichkeiten, 
dies  zu  erklären :  Entweder  hat  sich  im  Gegensatz  zu  allen  übrigen  Organen,  die 
Situs  transversus  aufweisen,  das  Herz  dem  Situs  solitus  entsprechend  entwickelt. 
Es  entspräche  dies  der  LocHTEschen  Annahme  von  der  Unabhängigkeit  der  Herz- 
anlage bezw.  der  Drehung  der  Herzschleife  (s.  dort).  Während  Lochte  eme 
isolierte  Inversion  der  Herzschleife  bei  Situs  solitus  für  die  Fälle  von  korrigierter 
Transposition  annimmt,  gibt  er  zu,  daß  es  zum  Beweise  für  das  LTmgekehrte  höchstens 
nur  einen  Fall  in  der  Literatur  gibt,  in  dem  also  die  Bildung  der  Herzschleife  im 
Sinne  des  Situs  sohtus  bei  totaler  Inversion  der  übrigen  Eingeweide  erfolgt  sein 
könnte.  Es  ist  dies  der  Fall  Gutwassee;  in  diesem  waren  aber  Ventrikel  und 
Atrien  transponiert,  die  Angabe  der  Gefäße  entspräche  einer  Drehung  der  Arterien 
im  Sinne  des  Situs  solitus.  Da  dies  sich  gegenseitig  auszuschließen  scheint,  nimmt 
Lochte  lieber  einen  Beobachtungsfehler  in  diesem  Falle  an.  AVollen  wir  in  unserem 
Falle  annehmen,  daß  der  Stellung  der  Gefäße  analog,  die  ja  ganz  dem  Situs 
solitus  entspricht,  auch  die  Herzhöhlen  üi  der  normalen  Weise  angelegt  waren,  so 
läge  hier  also  wohl  der  erste  Fall  vor,  in  dem  das  Herz,  von  der  Umdrehung  der 
übrigen  Organe  abweichend,  ganz  isohert  sich  der  normalen  Schleifendrehung  ent- 
sprechend entwickelt  habe.  Eine  solche  prinzipielle  Sonderstellung  wird  man  unserem 
gerade  in  Beurteilung  dieser  Verhältnisse  nicht  einwandfreien  Fall  kaum  zuerkennen. 
Hier  wü'd  die  zweite  Erklärungsmöglichkeit  näher  liegen,  nämhch  anzunehmen,  daß 
nur  eine  einfache  vollständige  Transposition  der  Gefäßstämme  bei  Situs  transversus 
der  Herzschleife  voliegt,  also  eme  Kombination  zweier  Fehler,  welche  sich  gewisser- 
maßen aufheben. 

Als  Transposition  bei  Situs  transversus  hat  Lochte  allgemein  die  Fälle  von 
sogenannter  korrigierter  Transposition  gedeutet  und  2  eigene  Fälle,  die  er  den  5, 
die  er  in  der  Literatur  fand,  hinzufügte,  in  diesem  Sinne  erklärt:  In  den  FäUen 
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dieser  „korrigierten  Transposition"  aber  findet  sich  die  Aorta  links  vome,  die  Palmo- 
nalis  rechts  hinten,  während  bei  uns  die  Aorta  links  hinten,  die  Pulmonalis  vorne  rechts 

—  also  ganz  der  Norm  entsprechend  —  gelegen  sind.  In  den  Fällen  von  korrigierter 
Transposition  handelt  es  sich  aber  nach  der  LocHTEschen  Auffassung  um  Trans- 
position bei  isohertem  Situs  transversus  des  Herzens,  in  unserem  Fall  um  das  gleiche 
bei  allgemeinem  Situs  transversus  aller  Organe.  Hier  führt  Lochte  2  Fälle  derart 
als  einzige  bekannte  der  Literatur  auf,  nämlich  die  von  Gamage  und  Schrötter 
veröffentlichten.  Der  letzte  Fall  ist  unserem  wohl  ziemüch  ähnlich,  hier  entsprang 
in  der  Tat  ebenfalls  trotz  Situs  transversus  die  Aorta  aus  dem  linken  Ventrikel,  aber 
hier  vorne,  die  Pulmonaüs  aus  dem  rechten,  aber  hier  hinten.  Darin  liegt  der 
Unterschied  gegenüber  unserem  Falle. 

Man  könnte  noch  weitere  Parallelen  zu  den  Fällen  von  Walshe  und  Stoltz  etc. 
ziehen,  die  aber  in  ihrer  Deutungs-  bezw.  Beobachtungsweise  auch  nicht  unbeanstandet 
geblieben  sind.  Erwähnen  möchte  ich  noch  den  alten  Fall,  den  Ackermann  in 
seiner  Dissertation  beschrieben.  Vielleicht  steht  er  dem  unsrigen  ganz  nahe.  Er 
wies  ebenfalls  vollständigen  Situs  transversus,  Cor  biloculare  triatriatum  und  Pulmo- 
nalstenose,  sowie  anscheinend  auch  nur  eine  Atrioventricularöfinung  mit  3  Klappen 
auf.  Von  der  Aorta  heißt  es,  „die  Aorta  entsprang  an  der  normalen  Stelle"  und 
auch  dies  würde  mit  unserem  Falle  völlig  harmonieren.  Von  der  Pulmonalis  wird 
aber  gesagt :  „die  Arteria  pulmonalis  entspringt  dicht  neben  und  hinter  der  Aorta". 
Da  dies  nicht  in  völligen  Einklang  zu  bringen  ist  und  weitere  erklärende  Erläute- 
rungen bei  Ackermann,  der  die  Pulmonalstenose  in  extenso  behandelt,  nicht  gegeben 
sind,  läßt  sich  nicht  mit  Bestimmtheit  behaupten,  ob  der  AcKERMANNsche  Fall  einen 
völligen  Parallelfall  zu  dem  unsrigen  darstellt  oder  nicht,  vielmehr  mehr  dem 
ScHRÖTTERschen  gleicht. 

Zur  Erklärung  unseres  Falles  ist  es  wohl  das  einfachste,  sich  das  Herz  bei 
dem  allgemeinen  Situs  transversus  vollständlich  spiegelbildüch  angelegt  vorzustellen. 
Dann  liegt  der  hnke  Ventrikel  rechts,  der  rechte  hnks,  die  Aorta  entspringt  rechts 
vorne,  die  Pulmonalis  links  hinten.  Nehmen  wir  nun  eine  einfache  Transposition 
dazu,  so  lägen  die  Herzhöhlen  eventl.  wie  oben  angegeben,  die  Aorta  aber  entspränge 
links  hinten,  die  Pulmonalis  rechts  vorne  (d.  h.  an  Stellen,  die  dem  Situs  solitus  ent- 
sprechen, aber  nicht  „korrigiert"  insofern,  als  die  Gefäße  nicht  dazugehörenden  Ven- 
trikeln entstammen).  Solches  aber  dürfte  in  unserem  Falle  —  abgesehen  von  Pulmo- 
nalstenose und  Fehlen  des  Septum  ventriculorum  —  bestanden  haben. 

Fassen  wir  die  Befunde  Kurz  zusammen,  so  besteht  bei  Situs  transversus 
völliges  Fehlen  des  Septum  ventriculorum  (Cor  triloculare  biatriatum), 
Transposition  der  großen  Gefäße  (also  den  Situs  transversus  eingerechnet, 
Situs  solitus  derselben),  Pulmonalconusstenose,  eine  dreizipflige  Atrio- 
ventricularklappe  und  Kommunikation  zwischen  beiden  Atrien. 

Was  die  Zirkulation  betrifft,  so  müssen  natürlich  sämtliche  Arterien  gemischtes 
Blut  erhalten  haben. 

Was  nun  die  Genese  der  Trausposition  der  großen 
Arterien  betrifft,  so  hatte  Meyer  seinerzeit  angenommen,  daß  es 
sich  um  ein  Stehenbleiben  der  großen  Gefäße  auf  einer 
Stufe  handele ,  wo  die  spiralige  Drehung  der  Gefäße  umeinander 
noch  nicht  eingetreten  sei.  So  wären  auch  die  so  häufigen  gleich- 
zeitigen Bildungsfehler  der  Arterienstämme  zu  erklären,  nach  deren 
Fehlen  oder  Vorhandensein  Meyer  die  Transpositiouen  in  zwei  große 
Gruppen  einteilt.  Auch  Kussmaul  nimmt  an,  daß  die  spiralige 
Drehung  der  beiden  großen  Arterien  —  zugleich  mit  der  Ausbildung 
der  Septum  trunci  im  zweiten  Fötalmonat  erfolgend  —  nicht  richtig, 
d.  h.  in  verkehrter  Richtung  vor  sich  gegangen  sei.  Auch  Taruffi 
pflichtet  einer  ähnlichen  Auffassung  bei.  Turner  und  Peacock 
waren  schon  auf  dem  richtigen  Wege,  als  sie  eine  abnorme 
Teilung  des  Truncus  communis  arteriosus  für  die  Ano- 
malie verantwortlich  machten. 

Hier  setzt  nun  das  eminente  Werk  Rokitanskys  ein.  Seine 
„Defekte  der  Scheidewände  des  Herzens"  haben,  auf  Untersuchungen 
Lindes  fußend,  neues  Licht  in  die  Entwicklungsgeschichte  der  Septen 
gebracht,  ihre  verschiedenen  Defekte  —  wovon  schon  die  Rede  war 

—  unserem  Verständnis  unendlich  viel  näher  gebracht  und  entwick- 
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lungsgeschichtlich  gruppiert,  aber  auch  die  Transposition  der  Gefäße 
in  ihren  verschiedensten  Formen  ebenso  wie  die  Stenose  der  Pulmo- 
nalis  auf  der  Basis  der  Entwicklungsgeschichte  des  Septum  trunci 
und  des  Septum  ventriculorum  uns  erst  verständlich  gemacht.  Noch 
heute  ist  es  ein  Vergnügen,  das  aus  dem  Jahre  1875  stammende 
Meisterwerk  des  großen  Wiener  Pathologen  in  seiner  knappen  und 
logischen  Darstellung  mit  der  besonders  großen  Fülle  eigener  Bei- 
spiele für  alle  möglichen  Formen  der  Fehlentwicklung  des  Herzens 
zu  lesen.  Hier  können  wir  nur  kurz  eine  Darstellung  der  aller- 
wichtigsten  Daten  nach  Rokitansky  geben.  Daß  neuere  ent- 
wickluugsgeschichtliche  Forschungen  die  Grundlagen,  die  Rokitansky 
geschaffen,  gleichzeitig  auch  für  die  Teratologie  des  Herzens  vielfach 
modifiziert  haben  —  wie  schon  des  öfteren  besprochen  —  mindert 
das  Verdienst  der  grundlegenden  Arbeit  Rokitanskys  keineswegs. 
Aber  gerade  hier  für  die  Transposition  besteht  seine  Lehre  auch 
heute  noch.  Daß  es  Fälle  gibt,  welche  nicht  ganz  dem  von  Roki- 
tansky betonten  Zusammenarbeiten  des  Septum  trunci  und  des  Septum 
ventriculorum  entsprechen,  tut  der  Theorie  als  solcher  keinen  Ab- 
bruch; mit  Recht  betont  auf  jeden  Fall  auch  Vierordt,  daß  wir 
nichts  Besseres  an  ihre  Stelle  zu  setzen  haben. 

Normaliter  setzt  das  Septum  trunci  am  Truncus  hinten  links  an, 
und  hat  seine  Konkavität  nach  hinten  gerichtet,  so  daß  es  eine  hinten 
rechts  stehende  Pulmonalis  und  eine  vorne  links  gelegene  Aorta 
scheidet.  Ein  falscher  Ansatzpunkt  und  eine  falsche  Richtung  des 
Septums  führt  hier  Ungleichheiten  herbei.  Gleichzeitig  aber  ist  An- 
lage und  Verlauf  des  Septum  ventriculorum  zu  berücksichtigen.  Das 
Septum  ventriculorum  soll  vorne  links  an  der  Aorta  einsetzen,  dies  Gefäß 
von  rechts  umgreifen  und  die  Pars  membranacea  an  dem  dem  Ansatz 
entgegengesetzten  (hinten  rechts)  Umfang  der  Aorta  bilden.  Die  Pars 
membranacea  bleibt  zwar  stets  am  hinteren  Umfang  des  Gefäßes,  der 
Ansatz  des  Septum  ventriculorum  am  vorderen,  aber  das  hinten  stehende 
Gefäß  kann  statt,  wie  oben  gesagt,  in  der  Norm  rechts,  unter  abnormen 
Bedingungen  links  das  hintere  Gefäß,  in  der  Norm  also  die  Aorta, 
umgreifen.  Dies  hintere  Gefäß  kann  ferner  infolge  falscher  Ent- 
wicklung des  Septum  trunci  die  Pulmonalis  statt  der  Aorta  sein.  So 
sehen  wir  hier  je  nach  der  abnormen  Entwicklung  der  beiden  Septen 
und  den  verschiedenen  Kombinationen  eine  große  Reihe  von  Möglich- 
keiten, welche  Rokitansky  in  Form  von  Schemata  dargestellt  hat. 

Es  ist  klar,  daß  trotz  abnormer  Stellung  der  Gefäße  durch 
ebenfalls  abnorme  Entwicklung  des  Septum  ventriculorum  jedes  der 
transponierten  Gefäße  doch  in  den  ebenfalls  falsch  gestellten,  aber 
dem  Gefäß  normaliter  zugehörigen  Ventrikel  einbezogen  werden  kann. 
Wir  sprechen  dann  von  „korrigierter  Transposition".  Ja  es  ist  bei 
der  Fülle  der  Permutationen  klar,  daß  für  jede  abnorme  Stellung 
der  Arterien  eine  Korrektur  im  obigen  Sinne  durch  entsprechende 
abnorme  Entwicklung  auch  des  Septum  ventriculorum  möglich  sein 
muß.  Ferner  müssen  wir  hierbei  noch  in  Betracht  ziehen,  daß  sich 
nach  Rokitansky  der  Ventrikel  jener  Seite,  von  welcher  das  Septum 
vorne  ausgeht,  zum  arteriellen  Ventrikel  ausgestaltet. 

Rokitansky  hat  nun  2  Reihen  von.  Schemata  aufgestellt,  die 
erste  (Schema  A,  s.  Fig.  234)  zeigt,  ausgehend  von  der  normalen  Ent- 
wicklung des  Septum  trunci,  alle  Uebergänge  einer  falschen  Ent- 
wicklung desselben,  indem  der  Ausgangspunkt  desselben  von  links 
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hinten  nach  vorne  und  rechts  zu  im  Sinne  des  Zeigers  der  Uhr 
wandert.  Bei  Fig.  5  dieser  Reihe  steht  dieser  Ausgangspunkt  180'' 
von  dem  normalen  entfernt,  der  andere  Ansatzpunkt  entspricht  dem 
normalen  Ausgangspunkt,  also  die  Ansätze  des  Septums  sind  die 
normalen,  aber  infolge  des  Abrückens  des  Ausgangspunktes  des 
Septums  ist  das  Septum  im  umgekehrten  Sinne  wie  sonst  konkav, 
d.  h.  die  Aorta  steht  nicht  rechts  hinten,  sondern  gerade  links 
vorne  und  die  Pulmonalis  dementsprechend  umgekehrt.    Hier  liegt 


Schema  A.   Fig.  234. 

Geht  man  von  der  Norm  als  Grundform  —  Schema  A  —  aus,  so  ergibt 
sich,  wenn  die  Ausgangspunkte  des  Septum  trunci  an  dessen  linkem  Umfang  nach 
vorne  rücken  und  von  hier  aus  auf  den  rechten  Umfang  desselben  übergehen,  mit 
Hinweglassimg  von  Zwischenstufen  die  folgende  Eeihe  von  anomalen  Stellungen  der 
Gefäßstämme,  welche  sich  so  umeinander  drehen,  daß  die  Aorta  im  Endghede  der 
Reihe  (8)  rechts  vom,  die  Limgenarterie  links  hinten  steht. 

Das  Schema  A  zeigt  die  Variationen  des  Septum  trunci,  wobei  der  rundliche 
Knoten  den  Ausgangspunkt  des  Septums  bedeutet;  das  Schema  B  zeigt  die  aus  der 
Teilung  hervorgegangene  Stellung  der  Gefäßstämme  und  das  Verhalten  des  Septum 
ventr. ,  wobei  der  rundUche  Knoten  die  dem  Ausgangspunkte  des  Septum  trunci 
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entsprechende  Einsatzstelle  des  Septum  ventr.  an  dem  hinteren  Gefäßstamme,  der 
spindelförmige  die  Pars  membranacea  bedeutet.  Beobachtet  man  das  Verhalten  des 
Septum  ventr.  die  ganze  Eeihe  hindurch,  so  sieht  man,  daß  es  überall  so  angelegt 
ist,  daß  die  Gefäßstämme  ungeachtet  ihrer  anomalen  Stellung  überall  in  den  ge- 
hörigen Ventrikeln  stecken,  daß  die  Transposition  der  Gefäßstämme  überall  durch 
das  Septum  ventr.  korrigiert  ist.  —  Von  besserem  Interesse  scheint  die  Form  5  als 
der  Kontrast  der  Normalstellung  1;  mit  ihr  ist  der  Ausgangspunkt  des  Septum 
trunci  auf  dessen  rechten  Umfang  übergetreten  und  beginnt  die  untere  Hälfte  der 
Reihe,  deren  Formen  mit  jenen  der  oberen  Hälfte  der  folgenden  Reihe  (Schema  B) 
bei  gleicher  Stellung  der  Gefäßstämme  in  bezug  auf  das  Septum  ventr.  ebenso  kon- 
trastieren, wie  die  Formen  der  oberen  Hälfte  dieser  Reihe  A  mit  ienen  der  unteren 
Hälfte  der  Reihe  B. 

Aus  Rokitansky  1.  c. 


Schema  B.    Fig.  235. 


Geht  man  von  der  in  Schema  ß  1  dargestellten  Anomalie  als  Grundform  — 
Lungenarterie  hinten  rechts,  Aorta  vorn  hnks  —  aus,  so  ergibt  sich  unter  denselben 
Bedingungen  eine  Reihe  von  anomalen  Stellungen  der  arteriösen  Gefäßstämme,  die 
darin  bestehen,  daß  sich  beide  so  umeinander  drehen,  daß  die  Lungenarterie  im 
EndgUede  8  rechts  vorne,  die  Aorta  links  hinten  steht. 

Beachtet  man  das  Septum  ventr.  die  ganze  Reihe  hindurch,  so  sieht  man,  daß 
€s  durchgehends  so  angelegt  ist,  daß  die  Gefäßstämme  überall  in  den  ungehörigen 
Ventrikeln  stecken,  daß  sie  transponiert  sind.  —  Der  Form  A  5  gegenüber  fiiiden  sich 
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hier  in  B  5  als  Kontrast  der  Grundform  1  die  Gefäßstämme  bei  normaler  Stellung 
in  die  ungehörigen  Ventrikel  geraten,  transponiert. 

Ueber  das  Endglied  8  dieser  Reihe  gelange  man  auch  zu  einer  Form  von  Neben- 
einanderstellung der  Gefäßstämme,  Lungenarterie  rechts,  Aorta  links  —  unter  dem 
ytriche  —  bei  welcher,  wenn  eine  entsprechende  Anlage  des  Septum  ventr.  mögüch 
wäre,  die  beiden  Gefäßstämme  in  die  gehörigen  Ventr.  geraten  wären,  und  die  ganze 
Reihe  würde  mit  einer  korrigierten  Transposition  der  Gefäßstämme  enden.  —  Die 
nahezu  gleichartige  Stellung  der  Gefäßstämme  mit  richtiger  Einmündung  (korrigierter 
Transposition)  ist  Ä  4. 

Es  erhellt  aus  dem  Gesagten,  inwiefern  die  Anschauung,  der  gemäß  man  die 
Nebeneinanderstellungen  der  Gefäßstämme  als  sogenannte  seitliche  Transposition  — 
gemeinhin  hi  der  Form :  Aorta  rechts,  Lungenarterie  links,  mit  ungehöriger  Ein- 
mündung —  als  geringere  Grade  von  Transposition,  die  Hintereinanderstellung  der 
Gefäßstämme  —  Aorta  vorne,  Lungenarterie  hinten  —  in  ihren  verschiedenen 
Variationen  als  höhere  Grade  der  Transposition  ansieht,  berechtigt  sei. 

Aus  Rokitansky  1.  c. 


also  die  direkte  Vertauschung  vor.  In  dieser  Reihe  folgt  nun  das 
Septum  ventriculorum,  indem  es  sich  selbst  abnorm  entwickelt,  und 
trotz  der  falschen  Entwicklung  des  Septum  trunci  und  falscher  da- 
durch bedingter  Stellung  der  Gefäße  wird  hier  dieser  Fehler  in  bezug 
auf  die  Ventrikel  „korrigiert".  Wir  sehen  wie,  um  dies  zu  erreichen, 
von  Fig.  5  ab  das  Septum  ventriculorum  sich  in  der  Art  entwickeln 
muß,  daß  es  die  Aorta  statt  rechts  linksum  greift. 

Das  Schema  B  (s.  Fig.  235)  stellt  den  Fall  dar,  daß  der  Ausgangs- 
punkt des  Septum  trunci  zwar  in  derselben  Weise  im  Sinne  des 
Zeigers  der  Uhr  sich  verschiebt,  daß  aber  das  Septum  statt  nach 
hinten  nach  vorne  konkav  ist,  so  daß  schon  in  der  Ausgangsflgur  1 
dieses  Schemas  Aorta  und  Arteria  pulmonalis  vertauscht  sind.  In 
den  4  ersten  Bildern  dieser  Reihe  weicht  die  Entwicklung  des  Septum 
ventriculorum  wenig  von  der  Norm  ab,  in  den  späteren  umgreift  es 
wieder  die  Aorta  von  links.  So  resultiert  stets  Transposition  ohne 
Korrektur. 

In  bezug  auf  Stellung  von  Aorta  und  Pulmonalis  entspricht  je  einem 
Bilde  von  Schema  A  ein  solches  in  Schema  B.  Ist  aber  dort  die 
Stellung  des  Septum  ventriculorum  normal,  so  ist  sie  hier  abnorm 
und  umgekehrt,  so  daß  dort  stets  Korrektur,  hier  Transposition  resul- 
tiert. Der  Ausgangsflgur  von  Schema  A  —  dem  normalen  Verhalten 
—  entspricht  Fig.  5  von  Schema  B,  indem  hier  Aorta  und  Pulmonalis 
in  richtiger  Stellung  stehen  —  wenn  auch  mit  falsch  entwickeltem 
Septum  trunci.  Dadurch  aber,  daß  sich  hier  im  Gegensatz  zum  nor- 
malen das  Septum  falsch  entwickelt,  geraten  doch  die  Gefäße  in  falsche 
Ventrikel :  Transposition. 

Wie  sich  mit  der  falschen  Stellung  der  Gefäße  ein  ungleiches 
Kaliber  derselben  kombiniert,  zeigt  Fig.  236  (nach  Rokitansky). 

Fig.  236.  Die  Stellung  der  Gefäße  steht  der  anomalen  Stellung  in  Schema  B  4 
nahe,  unterscheidet  sich  aber  wesenthch  von  ihr:  Bei  dieser  wurde  nämhch,  dem 
Ausgangspunkte  des  Septum  trunci  am  vor- 
deren Umfange  des  Truncus  gemäß,  das 
Septum  ventricul.  so  angelegt,  daß  es  mit 
leichter  Krümmung,  fast  sagittal,  zwischen 
den  Ostien  der  beiden  Gefäßstämme  durch- 
geht, womit  die  rechtsstehende  Aorta  in  den 
rechten  Ventrikel,  die  linksstehende  Lungen- 
arterie in  den  linken  Ventrikel  geraten  ist  — 
bei  der  vorliegenden  Stellimg  dagegen  wich 

die  Teilung  des  Truncus  nur  darin  vom  normalen  (Schema  A  1)  ab,  daß  das  Septum 
2u  weit  hinten  am  linken  Umfange  desselben,  nach  dem  beistehenden  Schema,  ein- 


444 


Kapitel  IV. 


setzte  und  denselben  in  schräger  ßichtung  nach,  vorne  und  rechts  so  durchsetzte, 
daß  die  Aorta  zu  weit  nach  rechts  und  vorne  geriet,  und  daß  das  Septum  ventr. 
nach  dem  Normaltypus  angelegt  wurde  und  nur  seine  Anlagerungsstätte  am  rechten 
Umfange  der  Aorta  nicht  erreicht.  —  An  der  Lungenarterie  vermißt  man  bei  ihrer 
Stellung  hnks  neben  der  Aorta  mehr  oder  weniger  die  ihr  im  Normalzustande  zu- 
kommende Neigung,  ein  Verhalten,  welches  dem  steilen  Heransteigen  des  Conus  zu- 
grunde liegt. 

Zur  abnormen  Stellung  der  Gefäße  kommt  nun  hier  noch  eine  ungleichmäßige 
Teilung  hinzu,  so  daß  die  Pulmonalis  sehr  eng,  die  Aorta  sehr  weit  ist. 
Nach  Rokitansky  1.  c. 

Naturgemäß  kommen  nicht  alle  von  Rokitansky  dem  Schema 
eingefügten  Bilder  vor  oder  sind  wenigstens  nicht  alle  beobachtet 
worden. 

Recht  übersichtlich  sind  die  folgenden  Schemata  von  Raucheuss  (s.j^Fig.  237) 
mit  Einzeichnung  der  Ventrikel  für  3  konträre  Formen. 


E 


Fig.  237.  A,  C,  E  entsprechen  Rokitanskys  Schematen  (s.  Fig.  234  u.  235): 
A  Fig.  1  und  5  und  B  Fig.  1  (s.  Fig.  234  u.  235).  Fig.  B,  D,  F  sind  schematische 
Vervollständigungen  durch  Einzeichnen  der  zugehörigen  Ventrikel.  Aus  Rauch- 
fuss, in  Gerhardts  Handbuch  der  Kinderkrankheiten,  Bd.  IV,  Abt.  1.  Tübingen 
(Laupp)  1878. 

Erklärung  nach  Rauchpuss  :  Fig.  A  stellt  die  normale  Scheidung  des  Truncus 
arteriosus  (in  a),  die  beiden  aus  dieser  Scheidung  hervorgegangenen  Arterienstämme 
{A  und  P  Aorta  und  Pulmonalis)  und  ihr  Verhältnis  zum  Kammerseptum  (in  b)  dar, 
wobei  der  rundliche  Knoten  in  a  den  Ausgangspunkt  des  Septum  trunci  bedeutet, 
während  er  in  b  die  dem  Ausgangspunkt  an  dem  hinteren  Gefäßstamm  (die  Aorta) 
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entsprechende  Emsatzstelle  des  Septum  ventr.  und  die  ein  Kreissegment  bildende 
Linie  die  Pars  membranacea  darstellt;  weiter  nach  hinten  schheßt  sich  das  hintere 
Septum  an. 

In  Fig.  B  habe  ich  diese  Verhältnisse  durch  eine  schematische  Beifügung 
der  zugehörigen  Ventrikel  mit  Angabe  der  Tricuspidalis  (T)  und  Bicuspidalis  {B) 
weiter  veranschaulicht.  Denkt  man  sich  nun  (wie  es  Rokitansky  in  seinem  Schema  A 
—  1.  c,  p.  83  —  durch  schematische  Zeichnungen  verdeutücht)  den  Ausgangspunkt 
des  Septum  trunci,  welches  normal  hmten  links  am  Trimcus  art.  einsetzt  (Fig.  A  a), 
weiter  nach  vorn  und  schüeßhch  nach  rechts  rücken,  und  so  fort,  so  kann  jener  den 
Ausgangspunkt  des  Septum  bezeichnende  rimde  Knoten  (in  a)  endlich  fast  den 
ganzen,  das  Rohr  des  Truncus  arteriosus  darstellenden  Kreis  durchlaufen,  ohne  daß 
trotz  dieser  vollkommen  veränderten  Lageverhältnisse  der  Gefäßstämme  sich  nicht 
eine  Anordnung  der  Kammerseptumanlage  finden  ließe,  die  jedes  Gefäß  in  seinen 
gehörigen  Ventrikel  brächte.  In  dieser  Reihe  fesselt  die  Aufmerksamkeit  Rokitanskys 
5.  Figur  des  Schemas  A  (hier  Fig.  C),  denn  sie  ist  zugleich  aus  dem  Leben  gegriffen 
und  wie  geschaffen,  um  die  Sätze  Rokitanskys  zu  demonstrieren. 

Die  Verlaufsrichtung  des  Septum  trunci  ist  die  normale,  der  Ansatz  desselben 
der  dem  normalen  entgegengesetzte,  die  Pulmonalis  steht  rechts  hinten,  die  Aorta 
links  vorn  (Fig.  C  a)  und  trotz  dieser  an  sich  vollkommenen  Transposition  der  beiden 
Gefäßstämme  wird  durch  das  hnks,  statt  rechts,  den  hinteren  Gefäßstamm  um- 
fassende Septum  ventriculorum  jeder  Arterienstamm  in  seinen  gehörigen  Ventrikel 
einbezogen,  somit  die  Transposition  der  Gefäßstämme  durch  die  der  Norm  entgegen- 
gesetzte Anlage  des  Septum  ventriculorum  funktionell  korrigiert  (Fig.  C  b  und 
Fig.  D).  Zwei  Fälle  von  Rokitansky,  einer  von  Rauchfuss  und'der  TÖNNiESsche 
entsprechen  diesem  Schema. 

Dieselbe,  in  Fig.  C  und  D  gegebene  Transposition  der  beiden  Arterienstämme 
(Aorta  vorne  links,  Pulmonalis  hinten  rechts)  gestaltet  sich,  sobald  die  soeben  er- 
läuterte Korrektur  durch  den  abnormen  Verlauf  des  Kammerseptums  wegfällt  imd 
das  letztere  in  normaler  Weise  den  hinteren  Arterienstamm  von  rechts  umgreift,  zu 
der  auch  funktionell  vollkommenen  Transposition  der  Aorta  und  Arteria  pulmonalis 
(Fig.  E  und  F),  mit  welcher  wir  es  hier  zu  tun  haben.  Das  Septum  trunci  setzt 
hier,  wie  in  der  Norm,  links  hinten  am  Truncus  ein,  aber  seine  Konkavität  ist  nach 
vorn  gewendet,  es  entsteht  eme  vorn  links  stehende  Aorta  und  eine  hinten  rechts 
stehende  Pulmonalis,  und  da  wegen  des  normalen  Verlaufs  des  Kammerseptums 
dasselbe  den  hinten  stehenden  Arterienstamm  (die  Pulmonahs)  von  rechts  umgreift, 
so  gelangt  die  Pulmonalis  in  den  hnken,  die  Aorta  in  den  rechten  Ventrikel.  Im 
linken  Ventrikel  findet  man  eine  Bicuspidalis,  im  rechten  Ventrikel  eine  Tiicus- 
pidalis,  jener  wird  vom  Lungenvenensack,  dieser  vom  Hohlvenensack  gespeist  — 
ganz  wie  unter  normalen  Verhältnissen.  Die  Aorta  entspringt  aus  einer  conus- 
ähnlichen  Protuberanz,  steigt  vor  der  Pulmonalis,  ohne  sich  mit  ihi"  zu  kreuzen, 
steil  auf;  die  Klappen  der  Aorta  sind  als  vordere,  rechte  und  linke  (hinter  beiden 
letzteren  die  Ostien  der  Coi'onararterien),  die  der  Pulmonahs  als  hintere,  rechte  und 
linke  zu  bezeichnen. 

Man  könnte  noch  eine  Zeichnung  von  Rokitansky  (Schema  B  3)  und  Viee- 
OßDT  in  derselben  Weise  ergänzen.  Hier  steht  die  Pulmonalis  Imks  etwas  hinten, 
die  Aorta  rechts  mehr  vorne.  Das  Septum  ventriculorum  setzt  in  gewohnter  Weise 
an.  So  gelangt  die  Pulmonalis  auch  in  den  eine  Bicuspidalis  tragenden  hnken 
Ventrikel,  die  Aorta  in  den  rechten.  Wie  erwähnt,  repräsentieren  die  von  Holl  und 
Hochsinger  beschriebenen  Fälle  diesen  Typus. 

Der  Transposition  entsprechend  ist  auch  die  Lage  der  Semi- 
lunar  klappen  verschoben.  Gewöhnlich  hat  die  Aorta  eine  hintere 
rechte  und  linke,  die  Pulmonalis  eine  vordere  rechte  und  linke  Klappe. 
Sind  die  Gefäße  gerade  umgekehrt  gestellt,  so  hat  die  hintenstehende 
Pulmonalis  die  sonst  der  Aorta  zukommenden  Klappen  und  umge- 
kehrt. Bei  seitlichen  Verschiebungen  hat  die  Aorta  rechts  stehend 
eine  rechte,  eine  vordere  und  eine  hintere  Klappe,  die  Pulmonalis 
dementsprechend  eine  linke,  eine  vordere  und  eine  hintere.  Ebenso 
finden  sich  Zwischenstellungen.  Mit  der  Stellung  der  Klappen  variiert 
der  Ursprung  der  Coronararterien  entsprechend.  Oft  allerdings  sind 
die  Klappen  mangelhaft  entwickelt,  sehr  oft  wie  z.  B.  in  den  Fällen 
von  BucHANAN  und  Fingerhuth  nur  2  vorhanden.  Rokitansky 
betont  die  Schlußfolgerung,  daß  die  Bildung  der  Se'milunarklappen 
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innig-  mit  Anlage  und  Entwicklung  des  Septum  trunci  zusammen- 
hängt. 

Einige  von  Rokitansky  in  das  Schema  theoretisch  eingefügte 
Möglichkeiten  sind  inzwischen  in  einzelnen  Fällen  in  der  Tat  als 
existierend  nachgewiesen  worden.  Es  ist  dies  eine  Vorhersage,  welche, 
in  der  Medizin  selten,  an  mathematisch-exakte  Wissenschaft  erinnert, 
und  wie  Vierordt  mit  Recht  betont,  ein  glänzender  Beweis  ist  für 
die  Güte  der  RoKixANSKYschen  Theorie. 

Wir  sind  im  vorhergehenden  der  genetischen  Erklärung  und  Ein- 
teilung gefolgt,  wie  sie  Rokitansky  begründet  hat  und  auf  der  auch 
z.  B.  Vierordt  noch  baut.  Wir  mußten  uns  gerade  hier  an  diese 
ältere  Aulfassung  anschließen,  weil  sie  auf  diesem  Gebiet  beherrschend 
ist  und  alle  Varianten  in  der  Tat  einheitlich  und  gut  erklärt.  Aber 
auch  hier  mußten  mit  den  neuereu  entwicklungsgeschichtlichen  Kennt- 
nissen Modifikationen  eintreten,  auf  die  wir  jetzt  zu  sprechen  kommen. 

Eine  abweichende  Auffassung  vertritt  zunächst  Lochte,  welche  bei  Besprechung 
der  Dextrokardie  schon  hervorgehoben  ist.  Hier  brauchen  wir  nur  seine  Lehre  zu  er- 
wähnen, soweit  sie  sich  auf  die  Transposition  der  Gefäße  bezieht.  Ausgehend  von 
einem  solchen  Fall  (Fall  Strantz)  weist  er  auf  die  hier  wichtigen  Unterschiede  in 
der  embryologischen  Lehre  Eokitanskys  und  Boens  hin.  Nach  ersterem  liegen 
zunächst  im  unteren  Truncus  die  Pulmonalis  vorne  links,  die  Aorta  hinten  rechts, 
und  es  kommt  die  Transposition  dadurch  zustande,  daß  das  Truncusseptum  zwar 
an  normaler  Stelle  steht,  aber  seine  Konkavität  beim  Durchziehen  durch  den  Truncus 
nach  vorne  gerichtet  hat.  Nach  Born  steht  normaliter  die  Pulmonalis  rechts  vor 
der  Aorta.  Damit  nun  die  Transposition  zustande  kommt  —  d.  h.  die  Aorta  vor 
die  Pulmonalis  zu  stehen  kommt  —  nimmt  Lochte  auf  die  Annahme  Borns  fußend 
einfach  eine  Drehung  der  Bulbus wülste  unten  am  Truncus  um  180"  an; 
so  drehen  sich  auch  die  Gefäßstämme  um  180",  und  zwar  in  einem  zu  der  Drehiuig 
des  Uhrzeigers  entgegengesetzten  Sinn.  Mehr  Gewicht  legt  Lochte  auf  die  Folgerung 
der  embryologischen  Unterschiede  für  die  korrigierte  Transposition  wie  er  auch  an 
der  Hand  eines  Falles  von  solcher  (Transposition  der  Ventrikel,  korrigierte  Trans- 
position der  Arterien,  Septum-ventricidorum  Defekt)  ausführt.  An  Stelle  der  ßoKi- 
TANSKYschen  Erklärung,  daß  die  Korrektur  durch  anomales  Wachstum  des  Ventrikel- 
septums  zustande  komme  (s.  oben),  nimmt  Lochti;  auch  hier  eine  Drehung  der 
Bulbuswülste  um  180"  an,  aber  bei  einer  Herzschleife,  welche  im  Sinne 
des  Situs  transversus  angelegt  ist. 

Es  würde  sich  hier  also  um  eine  isolierte  Inversion  der  Herzschleife  bei  all- 
gemeinem Situs  soUtus  handeln. 

Daß  eine  sogenannte  korrigierte  Transposition  bei  allgememera  Situs  transversus 
auch  vorkommt,  setzt  Lochte  an  der  Hand  der  schon  erwähnten  Fälle  von  Gamage 
und  ScHRÖTTER  auseinander,  in  denen  es  sich  also  nach  semer  Auffassung  um  ein- 
fache Transposition  bei  totaler  Inversion  handelt.  An  der  Hand  des  Vorkommens 
dieser  selben  Erscheinung  bei  Situs  solitus  und  transversus,  weist  Lochte  auf  seine 
Auffassung  hin,  daß  die  Anlage  der  Herzschleife  nicht  stets  im  Sinne  des  übrigen 
Körpers  erfolgt,  eine  Anschauung,  welche  wir  schon  bei  der  Besprechung  der  Traus- 
position  des  Herzens  wiedergegeben  haben.  Wie  dort,  so  steht  und  fällt  auch  hier 
die  LocHTEsche  Erklärung  mit  der  wohl  noch  nicht  sicher  erwiesenen  absoluten 
Selbständigkeit  der  Anlage  der  Herzschleife,  auf  die  Lochte  die  Transposition  über- 
haupt bezieht. 

Geipel  sieht  das  WesentUche  bei  der  korrigierten  Transposition  —  da  sich  die 
Abweichungen  auf  jenen  Teil  des  Herzens  lokalisieren,  der  vom  ursprünglichen  Ohr- 
kanal bis  zur  TeUungsstelle  des  Truncus  reicht  (oberes  Ventrikelseptum,  Atrioventricular- 
klappen,  Truncus  und  Truncusseptum)  —  in  einer  Linksdrehung  des  Truncus, 
so  zwar,  daß  der  gesamte  Truncus  aus  dem  rechten  Ventrikel  in  den  Hnken  hinüber- 
genommen wird.  Im  Gegensatz  zur  Auffassung  Löchtes  wäre  also  hier  die  Herz- 
schleife ganz  normal  angelegt  und  die  Linksdrehung  des  Truncus  erfolgte  erst  später. 

Wir  sehen,  wie  verschieden  noch  die  Auffassung  von  der  Transposition  und 
vor  allem  der  korrigierten  Transposition  ist.  Es  ist  daher  unmöglich,  hier  emen 
teratogenetischen  Terminationspunkt  zu  bestimmen.  Nach  Lochte  läge 
dieser  naturgemäß  schon  in  der  ersten  Zeit  der  Anlage  der  Herzschleife,  nach 
Geipel  wie  nach  Rokitansky  erst  zur  Zeit  der  Ausbildung  des  Ventrikel-  und 
Truncusseptums,  nach  Geipel  immerhin  noch  etwas  früher. 
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Zum  (Schlüsse  wollen  wir  eine  Uebersicht  aller  in  Betracht  kommenden  Formen 
nach  Geipel  anfügen. 

I.  a)  Eeine  Transposition:  Aorta  rechts  vorne,  Piümonalis  links  hinten,  erstere 
aus  dem  rechten  Ventrikel-TricuspidaUs,  letztere  aus  dem  linken  Ventrikel- Bicuspidahs. 

b)  Eeine  Transposition  bei  Situs  transversus :  Aorta  hnks  vorne  aus  dem  linken 
Ventrikel-TricuspidaHs ,  Pulmonalis  rechts  hinten  aus  dem  rechten  Ventrikel-Bi- 
cuspidalis.    (Fälle  Gamage,  Schrötter,  Eokitaxsky  Beobachtung  79.) 

II.  a)  Eeine  Transposition  der  großen  Gefäße  nut  Transposition  der  Ventrikel. 
Aorta  rechts  vome  aus  dem  rechten  Ventrikel-BicuspidaUs.  PulmonaUs  links  hinten 
aus  dem  linken  Ventrikel-Tricuspidalis.    Fälle  "Walshe,  Stoltz,  Theremin. 

b)  Dasselbe  bei  Situs  transversus.  Aorta  ünks  vorn,  aus  dem  linken  Ventrikel- 
BicuspidaUs.  Pulmonalis  rechts  hinten,  aus  dem  rechten  Ventrikel-Tricuspidalis  (nicht 
beobachtet.) 

III.  a)  Korrigierte  Transposition  der  großen  Gefäße  mit  Transposition  der 
Ventrikel.  Aorta  links  vom  aus  dem  linken  Ventrikel-TricuspidaUs.  PulmonaUs 
rechts  hinten,  aus  dem  rechten  Ventrikel-BicuspidaUs.  Eokitaxskt  (2  FäUe),  TÖN- 
stes,  Maxx,  Graxboom,  Lochte  (2  FäUe),  Theremix,  Geepel  (2  Fälle). 

b)  Dasselbe  bei  Situs  transversus.  Aorta  rechts  vom,  aus  dem  rechten  Ven- 
trikel-TricuspidaUs. Ptdmonalis  links  hinten,  aus  dem  linken  Ventrikel-BicuspidaUs. 
(HicKJiAX,  Lochte.) 

IV.  a)  Korrigierte  Transposition  der  großen  Gefäße  ohne  Transposition  der 
Ventrikel.  Aorta  links  vom,  aus  dem  Unken  Ventrikel-BicuspidaUs.  Pulmonalis  rechts 
hinten,  aus  dem  rechten  Ventrikel-TricuspidaUs.    (Theeemes^,  Observ.  47). 

b)  Dasselbe  bei  Situs  transversus.  Aorta  rechts  vorn,  aus  dem  rechten  Ven- 
trikel-BicuspidaUs. PulmonaUs  links  hinten,  aus  dem  linken  Ventrikel-TricuspidaUs. 
(Gutwasser,  Fixgerhuth.) 
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d)  Kommunikation  zwischen  denbeidengroßen  Arterien. 

In  einigen  Fällen  fand  sich  eine  Lücke  im  Septum  trunci, 
welche  eine  direkte  Kommunikation  des  Blutes  zwischen  Aorta  und 
Arteria  pulmonalis  erlaubte. 

Hierher  gehören  die  Fälle  von:  Elliotson  (1830),  Wilks  (1859),  Fräntzel 
(1868),  Gerhard,  Raxjcheuss  (1878),  Baginsky  (1879),  Caesar  (1880),  Rickards 
(1881)!  Brocq  (1885),  White  (1892),  Girard  (1895),  Cazin  (1897),  Fisher  (1902). 

Die  KommunikationsöfFnung  sitzt  oberhalb  der  Semilunarklappen,  sie 
maß  in  den  Fällen  von  Girard,  Baginsky  und  Fisher  1  com,  bei  Fräntzel  etwas 
mehr,  bei  Caesar  war  sie  noch  größer ;  sie  hat  gewöhnhch  mehr  oder  weniger  runde, 
bei  Baginsky  dreieckige  Form.  Im  Falle  Fräntzel  ging  die  Arterie  fiu-  die  rechte 
Lunge  aus  der  Aorta  hervor,  bei  Eickards  lag  eine  zweiklappige  Aorta  vor. 

Gewöhnlich  wird  der  Defekt  als  Entwicklungshemmung  in 
der  Bildung  des  Septum  trunci  communis  aufgefaßt.  Im 
Falle  Caesar  sind  auch  die  Semilunarklappen  durchlöchert  und  es 
wird  ein  Uebergreifen  des  Aushöhlungsprozesses  der  Endothelkissen 
—  welcher  zur  Bildung  der  Klappen  führt  —  auf  die  Arterienwand 
als  möglich  angenommen.  Die  Kommunikation  ging  im  Fall  Rickards 
im  Sinus  Valsalvae  vor  sich. 

ViERORDT  betont,  daß  man  diese  Kommunikationen  nicht  mit  zu 
kurzem  olFenen  Ductus  Botalli  (mit  der  Folge,  daß  die  Gefäße  dicht 
zusammen  liegen)  verwechseln  darf.  Dafür,  daß  dies  in  den  obigen 
Fällen  nicht  geschehen,  spricht  schon,  daß  in  den  Fällen  Baginsky 
und  Rickards  der  Ductus  Botalli  obliteriert  war. 

Brocg  unterscheidet  bei  diesen  Kommunikationen  angeborene  und  er- 
worbene Formen  und  zählt  zu  ersteren  nur  die  FäUe:   Wieks,  Baginsky, 

EiCKARDS. 

In  einigen  Fällen  besteht  eine  Kommunikation  zwischen  Aorta  und 
rechtem  Ventrikel:  Fälle  Charteris,  Livingston,  Cayla,  White.  Im 
letzteren  FaU  lag  ein  Aneurysma  des  Sinus  valsalvae  vor,  das  in  den  rechten 
Ventrikel  führte.  Für  diese  Fälle  nimmt  Cayla  (imd  Vierordt)  an,  daß  in  dem 
in  das  Ostium  interventriculare  einbezogenen  Conus  arteriosus  infolge  falscher  Ver- 
schmelzung mit  dem  Septum  ventriculorum  eine  Lücke  gebheben  ist. 
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III.  Stenose  (Atresie)  der  Aorta. 

1.  Stenose  der  Aorta  am  Anfang  (vom  Conus  bis  zu  den  Klappen). 

Wir  müssen  die  Fälle,  welche  eine  enge  Aorta,  im  allgemeinen 
betrachtet,  aufweisen,  in  3  große  Kategorien  einteilen. 

1)  Stenose  bezw.  Atresie  der  Aorta  in  ihrem  An- 
fangsteil vom  Conus  bis  zu  den  Klappen. 

2)  Desgleichen  in  der  Gegend  des  Ductus  Botalli. 

3)  Allgemein  enge  Aorta  (Hypoplasie  der  gesamten 
Aorta). 

Nur  von  der  ersten  Aifektiou  soll  zunächst  hier  die  Rede  sein. 

Von  besonderer  Wichtigkeit  aber  auch  Schwierigkeit  ist  hier  die 
Unterscheidung  zwischen  entzündlich enProzessen  und 
Bildungsfehlern.  Gerade  hier  finden  sich  oft  deutliche  Residuen 
von  entzündlichen  Prozessen.  Sichere  Bildungsfehler  können  wir  an- 
nehmen, wenn  sich  andere  Entwicklungsfehler  am  Herzen  selbst  vor- 
finden, insbesondere  Defekte  der  Septen,  was  denn  auch  Rauchfuss, 
der  genaueste  Beschreiber  der  gesamten  Affektion,  direkt  als  Signum 
für  die  Einteilung  in  fötale  Endocarditis  und  Bildungsanomalie  ver- 
wendet. Ferner  weisen  andere  Mißbildungen  der  betreffenden  Individuen 
auf  eine  der  Entwicklungsgeschichte  zugehörige  Genese  auch  der  Aorten- 
stenose bezw.  -atresie  hin.  Im  Einzelfall  ist  mancher  Befund  nicht  sicher 
zu  deuten,  zumal  Rauchfuss  mit  Recht  auf  die  Möglichkeit  entzünd- 
licher Prozesse  gerade  an  mißbildeten  Klappen  etc.  hinweist;  sub- 
jektives Zurechnen  und  Nichtzurechnen  zu  dieser  und  jener  Form 
unterscheidet  denn  gerade  bei  dieser  Affektion  die  Abhandlungen. 
Im  allgemeinen  liegt  die  Bildungsanomalie  bei  frühem  Tod  näher, 
während  bei  den  Individuen,  welche  ein  hohes  Alter  erreichen,  wohl 
stets  oder  fast  stets  Endocarditis  vorlag.  Der  erste,  der  die  ent- 
zündliche Form  richtig  beschrieb,  war  Bardeleben  ;  auf  die  Bildungs- 
anomalie haben  besonders  Gerhardt  und  Rauchpuss  hingewiesen. 
Aehnlich,  wie  bei  der  Pulmonalis,  können  wir  auch  hier  bei  der  Aorta, 
wie  es  Vierordt  tut,  einen  Sitz  der  Erkrankung  am  Conus 
und  einen  an  den  Ostien  unterscheiden. 

Wir  besprechen  nunmehr  zunächst: 

a)  die  Stenosen  bezw.  Atresien  des  Conus  bis  zu 
den  Klappen  auf  entwicklungsgeschichtlicher  Basis. 

Betrachten  wir  zunächst  die  Conus sten ose,  so  hat  Dilg  9  Fälle,  nämlich  die 
von  Banks,  Bouillaitd,  Leyden,  Scecnitzler,  O'Flaherty,  Allis,  Lauenstein, 
LiNDMAN  und  einen  eigenen  als  BildungsfehJer  hierhergerechnet;  ihnen  reiht  Viee- 
OEDT  noch  die  Fälle  v.  Etlingee  und  eventuell  den  zweiten  Fall  von  Maetens 
an.  Als  mit  Sicherheit  hierher  zu  zählen,  bezeichnet  Vieeoedt  später  nur  noch 
8  Fälle,  nämlich  diejenigen  von:  Banks,  Bouillaud,  Leyden,  Schnitzlee, 
O'Flaheety,  Dilg  (eine  Abbildung  dieses  Falles  s.  weiter  unten),  Buewinkel, 
V.  Etlingee.  Vielleicht  könnte  man  noch  die  Fälle  von  Pulstingee,  Ziegenspeck 
und  Jantzen  hierher  rechnen,  sowie  eventuell  diejenigen  von  Abeenethy  und 
Holst.  Wir  können  hier  ebenso,  wie  bei  der  entsprechenden  Atfektion  der  Pulmo- 
nalis, eine  Stenose  und  Atresie  unterscheiden. 
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Die  zweite  Form  betrifft  das  Ostium  der  Aorta.  Ratjchfuss  stellt  15  ein- 
schlägige Fälle  der  Literatur,  sowie  9  selbst  beobachtete  zusammen,  wobei  aber  die 
entzündlichen  Ursprungs  mitgezählt  sind.  Vierordt  schätzt,  daß  etwa  10  Fälle  der 
Affektion  als  Bildungsmangel  in  der  Literatur  niedergelegt  sind,  selbst  wenn  man 
die  Kombination  des  Bildungsfehlers  mit  fötaler  Endocarditis  hinzuzählt. 

Auch  hier  ist  Stenose  und  Atresie  zu  unterscheiden.  Letztere  schätzt 
Vierordt  auf  nur  3  Fälle,  diejenigen  von  Eittershain,  Eauchpuss,  Volbeding. 
Die  93.  Beobachtung  Theremins,  die  Vierordt  auch  zitiert,  gehört  wohl  auch  hierher. 
Ferner  noch  diejenigen  von  Devilliers,  Martens,  Förster,  Klipstein  (2  Fälle) 
und  Kaiser.  In  emem  Falle  Meyers  fehlt  das  Aortenostium.  Preisz  nimmt  für 
seinen  Fall  eine  entwicklungsgeschichtlich  bedingte  Stenose  des  Ostium  (auch  des 
übrigen  Teils  der  aufsteigenden  Aorta)  an,  welche  sich  sodann  durch  entzündliche 
Prozesse  im  4.  bis  5.  Fötalmonat  in  eine  völlige  Atresie  verwandelte.  Auch  Burney 
erklärt  seine  Beobachtung  einer  Atresie  durch  eine  solche  Kombination.  BouR- 
GIERE  stellte  ein  Diaphragma  an  Stelle  der  Klappen  mit  einer  feinen  Oeffnung  fest. 
Während  Mönckeberg  seinen  Fall  als  endokarditisch  entstanden  auffaßt,  denkt 
B.  Fischer  bei  den  von  ihm  beobachteten  und  m  der  Diskussion  zu  Mönckebergs 
Vortrag  erwähnten  auch  an  einen  Bildungsmangel.  Burney  bezeichnet  den  Sitz, 
der  von  ihm  beobachteten  Aortenstenose  als  nahe  den  Klappen,  ähnUch  Holt.  Bei 


Mutmaßl.  dtlatiertery 
Arcus  aorfae  j 

Thrombus  m  1 
Aorta  ascendens] 
A.  pulm.  dextr. 

Cava  sup.  

Conus  art.  1 
dexter  stark  , 
dilatiert  J 


^"j--^  Aorta  descendens 

--A.  subclavia  sin. 


Gegend  des  Ductus  arteriös,  mit 
~~  \         dicken  Muskelbündeln 

 Art.  pulm.  sin. 

— - — -  Stamm  d.  A.  pulm.  geöffnet 
—  f  Linkes  Herzrohr  und  Wand 
\      des  linken  Ventrikels 


{Rechter  Ven- 

 !  trikel  stark 

{  dilatiert 


Fig.  238.  Fall  von  Verschluß  der  Aorta  ascendens,  fast  vollständigem  Fehlen 
des  Septum  ventriculorum  und  des  linken  Ventrikels  und  sehr  weiter  Arteria  pulmo- 
nalis.  Herz  von  vorn  (resp.  ,, rechts").  (Das  Aneurysma  des  Stammes  der  Lungen- 
arterie vervollständigt.)   Aus  Ziegenspeck,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXXII, 


Archer  tritt  dicht  oberhalb  der  Klappen  ein  Band  von  der  einen  Arterienwand  zur 
gegenüberliegenden.  In  einigen  Fällen  wird  von  einer  Enge  der  Aorta  wohl  dieser 
Gegend  ohne  genaue  Präzisierung  gesprochen.  Doch  rechnet  man  Fälle,  wie  die 
von  Cameron  und  Schuipke,  vielleicht  auch  die  ganz  alten  von  Meckel,  Röderer, 
CoRViSART,  am  besten  wohl  auch  hierher.  Wie  sich  Stenose  und  Atresie  ver- 
schiedener Gegenden  kombinieren  können,  zeigt  der  oben  erwähnte  Fall  Preisz  von 
Atresie  des  Ostium  mit  Stenose  des  aufsteigenden  Teiles  der  Aorta.  Bei  Kaiser  ist 
Atresie  des  Ostium  mit  Stenose  bis  zum  Ductus  BotalH  kombiniert  beschrieben. 
Der  Fall  O'Flahertys  wes  je  eine  Stenose  am  Conus  und  in  der  Gegend  des 
Ductus  Botalli  auf. 

Als  höchsten  Grad  der  Atresie  des  Anfangsteiles  der  Aorta  können  wir  die 
Fälle  von  Pulstinger  und  Ziegenspeck  (s.  Fig.  238)  bezeichnen.  In  beiden  deutete 
nur  eine  Bindegewebsmasse  die  Aortenanlagen  an,  daneben  bestanden  Septumdefekte ; 
die  Arteriae  pulmonales  traten  gänzüch  für  die  Aorta  ein. 

Die  Pulmonalis  ist  in  emer  großen  Zahl  der  Fälle  weit,  z.  B.  auch  bei  Roki- 
tansky. Häufig  ist  der  Unke  Ventrikel  vollständig  klein,  unentwickelt,  rudimentär, 
—  so  beschreibt  Martens  einen  erbsengroßen  Ventrikel  —  und  dann  ist  häufig  zugleich 
auch  das  Ostium  atrioventriculare  sinistrum  stenotisch  oder  atretisch.  Ja,  der  Hnke 
Ventrikel  kann  ganz  zu  fehlen  scheinen  (Fall  Ziegenspeck,  in  dem  auch  das  Septum 
ventriculorum  fehlte). 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  30 
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In  diesen  FäUen  ist  mehrfach,  so  bei  Peacock,  und  wohl  auch  im  letzt- 
erwähnten Fall  von  Ziegenspeck,  eine  Verwechslung  mit  emem  gemeinsamen  un- 
geteilten Ventrikel  eingetreten.  Auch  eine  andere  Verwechslung  hat  vielfach  Platz 
gegriffen,  daß  nämüch  die  weite  Pulmonahs  für  den  ungeteilten  Truncus  communis, 
die  enge  Aorta  für  eine  vom  Truncus  abgegebene  Koronararterie  gehalten  wurde,  so 
von  Peacock  für  die  Fälle  von  Farre,  Förster,  Heath  (Power),  Vernon  und 
Owen  Clark  (zitiert  nach  Rauchfüss).  AehnUch  geht  es  mit  dem  neueren  Fall 
von  Jürgens,  den  Vierordt  mit  Eecht  auch  hierher  rechnet. 

Die  umgekehrte  Verwechslung  ist  schon  bei  dem  Truncus  communis  erwähnt. 
Wie  schon  angegeben ,  ist  fast  stets  Septum-ventriculorum-Defekt  mit  vorhanden. 
Einerseits  ist  dies  entwicklungsgeschichthch  leicht  zu  verstehen  (s.  unten),  andererseits 
können  wh  eben  zumeist  nur  die  Fälle  mit  Septumdefekten  mit  Bestimmtheit  zu 
den  Bildungsfehlern  rechnen.  (Josts  erster  Fall  ohne  solchen  wird  mit  Recht  doch 
hierher  gerechnet.) 

Bei  Farre,  Clar,  Forster,  Rokitansky  (zitiert  nach  Rauchftjss),  Ziegen- 
speck (s.  oben)  fehlt  das  Septum  ventriculorum  ganz.  Rokitansky  fand  es  in 
einem  einschlägigen  Fall  sehr  hochgradig  defekt.  Das  Septum  atriorum  weist 
\^'ohl  stets  wenigstens  ein  offenes  Foramen  ovale  —  bei  Jost  relativ  eng  —  auf. 
Bei  Cameron  fehlte  dies  Septum  gänzhch,  bei  Clark,  Forster,  Farre  (zitiert 
nach  Vierordt)  war  es  sehr  defekt.  Der  Ductus  Botalli  ist  fast  stets,  bei  Atresie 
wohl  stets,  offen. 

Sehr  häufig  smd  noch  andere  Herzanomalien  vorhanden.  Während  die 
Pulmonalis  zumeist  weit  ist,  fand  sich  auch  Stenose  der  Pulmonahs  in  den  Fällen  von 
Banks  (Ostium)  und  Burwinkel  (Conus).  Bouillaud  stellte  eine  Drehung  der 
Aorta  nach  rechts  fest.  Bei  O'Flaherty  fand  sich  gleichzeitig  Stenose  der  Aorta  in 
der  Gegend  des  Ductus  Botalli.  Das  Ostium  venosum  sinistrum  war  zugleich  ver- 
schlossen bei  Rokitansky,  v.  Rittershain  und  im  4.  Fall  von  Volbeding. 
Stenotisch  war  dasselbe  bei  Devilliers,  Kaiser,  Volbeding  (Fall  1),  Klipstein 
(2  Fälle),  BouRGtriERE,  Burnet,  ThEREisnN.  Die  Pulmonahs  wies  nur  2  Semilunar- 
klappen  auf  in  FäUen  von  Theremin,  Bouillaud,  Dilg.  Letzterer  fand  auch  eine 
Vena  cava  superior  sinistra.  Im  Falle  Jantzen  fiel  das  linke  Herzrohr  als  besonders 
groß  auf. 

Von  gleichzeitigen  sonstigen  Mißbildungen  seien  genannt:  Hydrencephalo- 
cele  bei  Heath  (Power),  Encephalocele  —  sowie  zahh-eiche  sonstige  Mißbildungen  — 
bei  der  Frühgeburt  Clarks  ;  ferner  in  einem  Falle  von  Rauchfuss,  sowie  von  Jost. 
Ritter  v.  Rittershain  sah  gleichzeitig  Palatoschisis,  Rauchfuss  Transposition  der 
Gefäße  bei  Situs  inversus.  Rokitansky  fand  einen  überzähligen  Bronchus  und  in 
dem  allerdings  nur  klinisch  diagnostizierten  Falle  Schimpkes  lag  leichtes  Verwachsen- 
sein imd  Aztekentypus  vor. 

Für  die  stark  stenosierte  oder  atretische  Aorta  kann  der  erweiterte  Ductus 
Botalli  eintreten  oder  auch  die  Aorta  descendens  entspringt,  wie  in  den  Fällen 
von  Cameron  und  Forster,  und  ähnhch  bei  Klipstein,  Ziegenspeck  luid  Pul- 
stinger direkt  der  Pulmonahs. 

Was  die  Genese  der  Aifektion  angeht,  so  handelt  es  sich  zumeist 
—  wenn  wir  die  entzündliche  Form  ausschließen  —  um  eine  falsche 
Trennung  des  Truncus  communis  durch  das  Septum 
trunci.  Das  falsche  Angreifen  am  Septum  ventriculorum  erklärt 
auch  hier  —  ähnlich  wie  bei  Pulmonalstenose  —  die  gleichzeitig  so 
sehr  häufig  vorhandenen  Defekte  des  hinteren  Teils  des  vorderen 
Septums.  Außerdem  können  Conusstenose  und  -atresie  auch  durch  zu 
starke  Muskulaturentwicklung  und  dergleichen  und  nach  Analogie  der 
DiTTRiCHschen  „wahren  Herzstenose"  des  rechten  Ventrikels  zustande 
kommen. 

Martens  schätzt  die  gesamten  Fälle  von  kongenitaler  Stenose 
und  Atresie  der  Aorta  auf  50,  worunter  er  27  Atresien  und  23  Stenosen 
annimmt.  Auch  er  betont  die  zahlreichen  gleichzeitig  vorhandenen 
sonstigen  Mißbildungen.  Ferner  fand  Martens  die  Aifektion  häufiger 
bei  dem  männlichen  als  bei  dem  weiblichen  Geschlecht. 

Vierordt  fand  bei  Conusstenose  bezw.  Atresie  mit  Ausnahme 
von  3  Fällen  stets  das  männliche  Geschlecht  vertreten,  bei  Ostium- 
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Stenose  bezw.  -atresie  4  männlichen,  3  weiblichen  Geschlechts.  Bei 
Conusstenose  stellte  derselbe  Autor  als  die  Fälle,  welche  das  höchste 
Alter  erreichten,  diejenigen  von  Burwinkel  und  Rollett  (47  Jahre) 
fest;  bei  Klappenstenose  bezw.  Atresie  erreichte  keiner  der  von  ihm 
zusammengestellten  Fälle  ein  höheres  Alter  als  12  Tage  (Rokitansky), 
3  der  10  Fälle  stellen  Frühgeburten  dar. 
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b)  Stenosen  bezw.  Atresien  des  Conus  bis  zu  den 
Klappen  auf  entzündlicher  Basis. 

Am  Ostium  aorticum  finden  sich  Atresien  und  Stenosen 
weit  häufiger  —  nach  Vierordt  etwa  3mal  so  viel  —  auf  fötal- 
endocarditischer,  denn  auf  Entwicklungsstörungsbasis.  Fast  aUe 
Fälle  mit  geschlossenem  Septum  ventriculorum  —  wenn  nicht  sonstige 
Mißbildungsaff"ekte  vorliegen  —  werden  zur  Endocarditis  gerechnet. 

Raucbfüss  rechnet  hierher  15  aus  der  Literatur  gesammelte  und  9  selbst  be- 
obachtete Fälle.  Erstere  sind  die  von :  Romberg,  Ebexezer,  Smith,  Owen,  Canton, 
Bardeleben,  Beck,  Bednar  (2),  Hannotte,  Vernon,  Stoltz,  Förster,  MijLLER, 
L.  Smith,  Haussmann,  Lehmus  mitgeteüten  Fälle.  Auch  die  meisten  der  17  von 
Theremin  beschriebenen  Fälle  gehören  in  das  Gebiet  der  Entzündungen.  Vierordt 
fügt  noch  den  älteren  Fall  von  Devilliers  und  die  neueren  von  A.  Meyer, 
Eppinger,  Jost  II,  Shattogk,  Haranger  an.  Die  Fälle  Greenfield,  Griffon 
und  Holt  läßt  er  quoad  Entwicklungshemmung  oder  Entzündung  in  suspenso. 
Letzterer  betrifft  aber  die  Aorta  in  der  Gegend  des  Ductus  BotaUi.  Ferner  gehören 
hierher  neuere  Fälle  von  Mönckeberg,  Kockel  und  B.  Fischer. 

In  der  Mehrzahl  der  Fälle  liegt  hier  Atresie,  seltener  Stenose 
vor.  Ersteres  in  18  der  ßAUCHFUSSschen  Fälle  und  in  den  meisten  von  Theremin 
und  den  sonstigen  Autoren  veröffentlichten  Fällen ;  Stenose  in  den  Fällen  von 
Ebenezer,  Smith,  Haussmann,  Müller  und  m  3  Fällen  von  Rauchfuss,  ferner 
bei  Kockel,  Fischer  und  Hennig. 

In  den  meisten  Fällen  zeigt  die  Eiidocarditispar letalis  den  entzündlichen 
Charakter  an  —  so  in  11  Fällen,  die  Rauchfüss  zusammenstellte,  ausdrücklich  er- 
wähnt —  nur  zweimal  mit  Bestimmtheit  vermißt.  Bei  Haussmann  kam  es  zu  einer 
Perforation  der  Pars  membranacea  septi.  Fischer  fand  auch  myocarditische  Schwielen 
und  betont  die  Wichtigkeit  der  Untersuchung  der  Muskulatur,  um  die  entzündliche 
Genese  zu  eruieren.  In  einem  kleinen  Teil  der  Fälle  soll  der  Unke  Ventrikel  in- 
folge der  Entzündung  völlig  involviert,  gänzlich  vermißt  worden  sein.  (Fälle  Vernon, 
Owen,  Rauchfuss.) 

Die  Klappen  zeigen  zumeist  deutliche  endocarditische  Wuche- 
rungen, die  auch  auf  die  Smus  valsalvae  und  weiter  \im  sich  greifen.  Voll- 
kommene Synechie  der  Klappen  mit  diaphragmaartigem  Verschluß  der  Aorta  kann 
so  resultieren  (Canton,  Bednar,  Beck,  Rauchfuss).  In  anderen  Fällen  beginnt  der 
Aortenursprung  bhnd,  geschlossen.  Auch  im  Falle  Mönckeberg  lag  eme  Art  Dia- 
phragma infolge  Verschmelzung  der  Klappen,  aber  mit  geringer  Oeffnung  vor.  Die 
Mitralis  zeigt  sehr  häufig  zugleich  endocarditische  Veränderungen  (besonders  ihr 
Aortenzipfel).  Es  resultiert  Stenose  (Fischer,  Kockel),  Insuffizienz  oder  beides; 
Atresie  beobachteten  Eppinger  und  Theremin  in  2  Fällen ;  oder  die  Mitralis  bleibt 
rudimentär,  unterentwickelt. 

Die  Folge  der  Stenose  und  besonders  Atresie  des  Aortenostium 
ist  natürlich  ein  Außer  tätigkeitsetzen  des  linken  Ventrikels. 
Seine  Wand  wächst  zwar,  aber  seine  Höhlung  bleibt  stationär  oder 
kann  sich  nach  Rauchfuss  auch  völlig  —  eventuell  durch  Thrombose 
—  involvieren,  auch  ohne  daß  gleichzeitige  Kammerwandendo- 
carditis  solches  bewirkt.  Dies  weist  auf  sehr  frühzeitig  einsetzende 
Endocarditis  hin.  Nach  der  Größe  des  Lumens  des  linken  Ventrikels 
läßt  sich  im  übrigen,  wie  schon  Rauchfuss  erwähnt,  oft  die  Zeit  des 
Einsetzens  der  fötalen  Endocarditis  schätzen.  Um  so  größer  wird  der 
rechte  Ventrikel.  Für  eine  um  die  Mitte  des  fötalen  Lebens  einsetzende 
endocarditische  Aortenostiumverengerung  bezw.  einen  Verschluß  ist 
nach  ihm  ein  recessusartiger  Raum,  der  sich  von  der  rechten  Kammer- 
höhle nach  links  unter  den  kleinen  linken  Ventrikel  erstreckt,  charak- 
teristisch —  auch  MÖNCKEBERG  fand  ihn  vor  — ,  während  sich  bei 
früherer  fötaler  Endocarditis  der  rechte  Ventrikel  mehr  in  toto  ver- 
größern soll. 

Auch  der  linke  Vorhof  bleibt  oft  sehr  klein,  so  erscheint 
wie  im  Falle  Eppinger  die  linke  Herzhälfte  nur  als  kleines  Anhängsel 
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der  rechten.  Letztere,  insbesondere  der  rechte  Ventrikel  und  die 
Pulmonalis,  sind  natürlich  besonders  stark  entwickelt,  weit. 

Auch  der  Klappenapparat  des  rechten  Herzens  zeigt 
öfters  endocarditische  Veränderungen,  so  bei  Theremin  in  5  Fällen, 
bei  Rauchfuss  in  3  Fällen,  ferner  bei  Devilliers. 

Das  Foramen  ovale  ist  besonders  bei  Atresie  der  Aorta  fast 
stets  offen;  wird  jedoch  in  3  Fällen  von  Theremin  und  in  dem 
Vernons  als  geschlossen  bezeichnet.  Der  Ductus  Botalli  wird 
fast  stets  als  offen  hervorgehoben.  Er  ist  ja  für  die  Zirkulation 
in  diesen  Fällen  von  äußerster  Wichtigkeit. 

Auf  die  mechanischen  Verhältnisse,  welche,  durch  die  Aorten- 
atresie  (Stenose)  bedingt,  das  fötale  wie  das  extrauterine  Leben  ge- 
fährden, soll  hier  nicht  genauer  eingegangen  werden.  Sie  werden 
von  Rauchfuss,  dem  besten  Kenner  dieser  Veränderung,  genau  dar- 
gelegt. Er  betont,  daß  ein  frühzeitiger  zeitweiliger  Verschluß  —  auch 
von  Kochel  beobachtet  —  und  später  eine  Wiederöfthung  des  Foramen 
ovale  erfolgen  kann.  Das  fötale  Leben  wird  nach  ihm  besonders 
durch  Uebergreifen  des  endo- 
carditischen  Prozesses  auf  die 
Koronararterien  und  Verstopfung 
ihres  Ursprungs ,  sowie  durch 
plötzliche  Ischämie  der  Medulla 
oblongata,  infolge  schneller  Ob- 
turation  der  Aorta,  gefährdet; 
wird  das  extrauterine  Leben  er- 
reicht, so  treten  sofort  starke 
Zirkulationsstörungen  und  Cya- 
nose  auf ;  offenes  Foramen  ovale 
kann  die  Stauungserscheinungen 
im  Lungen-  und  Körpervenen- 
system mäßigen. 

Was  das  Geschlecht  be- 
trifft, so  fand  Rauchfuss  14mal 
das  männliche,  8mal  das  weib- 
liche vertreten.  Die  von  Vier- 
ORDT  hinzugefügten  Fälle  be- 
trafen, soweit  das  Geschlecht 
angegeben  (4  Fälle),  nur  männ- 
liche Individuen,  desgleichen  die 
Fälle  KocKEL  und  Mönckeberg,  im  Falle  Hennig  handelte  es  sich 
um  ein  Mädchen.  Die  Knaben  überwiegen  also  auch  hier  beträchtlich. 

Die  Lebensdauer,  besonders  der  Atresiefälle,  ist  eine  sehr 
karze.  Viele  Fälle  sterben  offenbar  schon  als  Föten  (s.  oben),  z.  B. 
Fälle  Haussmann  und  Hennig;  mehr  als  die  Hälfte  der  lebend 
geborenen  Kinder  stirbt  in  der  ersten  Woche.  Ausnahmen  sind  nur 
ein  Fall  Theremins,  der  es  auf  22  Tage,  derjenige  von  Shattock  und 
einer  von  Rauchfuss,  die  es  auf  25  Tage  brachten,  derjenige  Meyers, 
der  ein  Alter  von  27  Tagen,  der  Säugling  Fischers,  der  ein  solches 
von  6  Wochen,  und  als  ältester  Fall  derjenige  Bardelebens,  welcher 
ein  Alter  von  gar  27  Wochen  erreichte. 

Ich  füge  hier  einen  eigenen  Fall  von  Stenose  (s.  Fig.  239)  an.  Bei 
einem  10-jährigen  Knaben  fand  sich  im  Conus  arteriosus  der  Aorta 
bis  zu  den  Klappen,  welche  selbst  verdickt  und  retrahiert  waren,  ein 


Fig.  239.  Stenose  des  Aortenconus 
(entzündlich?),  direkt  darunter  Defekt  im 
Septum  ventriculorum  (X).  (Beschreibung 
s.  im  Text.) 
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großes  Gebiet  schwielig  und  narbig  verdickt.  Allem  Anschein  nach 
lag  hier  eine  Endocarditis  vor.  Daß  sie  fötalen  Ursprungs  war,  schien 
vor  allem  aus  weiteren  Entwicklungsstörungen  zu  folgen.  Es  bestand 
nämlich  offenes  Foramen  ovale  und  zehnpfennigstückgroßer  Defekt 
im  Septum  ventriculorum  dicht  unterhalb  der  Aortenstenose.  Der 
rechte  Ventrikel  war  stark,  der  linke  gering  hypertrophiert.  Auch 
hier  ließ  sich  nicht  mit  Sicherheit  entscheiden,  ob  an  der  Aorta  Ent- 
zündung oder  Entwicklungshemmung  vorlag,  doch  scheint  ersteres 
wahrscheinlicher,  vielleicht  aber  erst  in  einem  mißbildeten  Herzen. 
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2.  Stenose  und  Obliteration  der  Aorta  in  der  Gegend  des  Ductus 

Botalli. 

Diese  Affektion  stellt  die  weitaus  häufigste  angeborene 
Anomalie  der  Aorta  dar. 

Craigie  (1841)  sammelte  10,  Hamernyk  stellte  (1843)  12  Fälle,  Löbel  (1848) 
deren  24  zusammen.  Förster  kannte  schon  35  Fälle,  Duchek  (1862)  51,  Peacock 
(1866)  46  (davon  35  Stenosen,  11  Atresien),  Eppinger  (1871)  steUte  53  Fälle  und 
6  nur  klinisch  beobachtete  zusammen,  Kriegk  rechnet  den  Fall  Bochdalek,  den 
der  letztgenannte  Autor  ausgeschaltet,  wieder  hierher  und  zählt  im  ganzen  deren 
57  FäUe  —  darmiter  46  SStenosen,  11  Atresien  — ,  Knierim  nimmt  73  als  bekannt 
an.  V.  Etlinger  (1882)  65,  Meyer  fügt  im  ^folgenden  Jahre  der  KRiEGKschen  Ta- 
belle, die  er  als  Grundlage  nimmt,  10  Fälle  an,  Barii;  (1886)  zählt  91  einschlägige 
Anomahen,  darunter  86  durch  Sektion  bestätigte,  Loriga  (1887)  deren  94,  Martens 
(1890)  schätzt  ihi-e  Zahl  auf  100,  von  denen  88  durch  Sektion  beglaubigt  seien. 
Clässen  fügte  diesen  Zusammenstellungen  (1894)  noch  10  neuere  Fälle  an,  Wald- 
stein zählt  einschließlich  5  eigener  Fälle  deren  im  ganzen  113,  Schichhold 
(1897)  hat  30  Fälle  genau  tabellarisch  zusammengestellt.  Brunner  (1898)  fügt  der 
BARiEschen  Zusammenfassung  noch  einige  FäUe  an  und  berechnet  die  Gesamtzahl 
auf  105,  davon  90  sezierte  Fälle,  von  denen  76  das  Bild  der  Stenose,  14  das  der 
Atresie  boten.  Vierordt  (1898)  macht  darauf  aufmerksam,  daß  Barie  durch  Ver- 
sehen 3  Nummern  zuviel  gezählt,  rechnet  aber  andererseits  im  Gegensatz  zu  jenem 
Autor  4  Fälle  nicht  hierher  (die  auch  wir  an  anderen  Stellen  untergebracht  haben); 
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er  zählt  im  ganzen  von  den  BARiEschen  Fällen  nur  80,  fügt  ihnen  10  Fälle,  die 
Baeie  übersehen  und  36  seitdem  (1886—1898)  veröffeutlichte  an,  so  daß  er  im 
ganzen  126  anatomisch  untersuchte  einschlägige  Fälle  anerkennt  bezw.  unter  Hinzu- 
rechnung einiger  komplizierterer  Fälle  mit  persistentem  Isthmus  aortae  135  Fälle. 

Bonnet  gab  1903'  eine  sehr  exakte  Zusammenstellung  von  76  Fällen,  die  er 
teils  bei  Baeie  vergessen,  teils  seitdem  publiziert  fand.  Nach  ihm  betrüge  die  Ge- 
samtzahl 162  bezw.  170  Fälle.  Die  letzte  VeröifentUchung  stammt  von  Möncke- 
BEEG.  Er  schätzt  die  Zahl  bekannter  Fälle  auf  etwa  150. 

Ich  habe  aus  der  Gesamtliteratur  174  einschlägige  Fälle  zusammen- 
gerechnet. 

Benennen  will  ich  hier  von  den  Fällen,  welche  ich  seit  dem  Buche  Vieroedts 
pubhziert  fand,  nur  die  folgenden:  Bonnet,  Beunnee,  Bumke,  Mc.  Callum, 
DiCKiNSON  und  Teuton,  Katz,  Libmann,  Mönckeberg  (2  Fälle),  Pic  und  Bonna- 
MOND,  Eeinitz,  Umbee,  E.  Weigert,  Siebee  und  Steenbeeg. 

Speziell  im  Säughngsalter  stellte  Keiegk  10  Fälle  zusammen,  THEEEraN  37, 
Bonnet  49. 

Für  diese  Affektion  ist  der  typische  Sitz  die  Gegend  des  Ductus 
Botalli  und  es  ist  dies  schon  frühzeitig  aufgefallen  und,  wie  wir  sehen 
werden,  genetisch  verwertet  worden.  Der  Ductus  selbst  ist  meist  — 
aber  lange  nicht  stets  —  obliteriert  gefunden  worden.  Was  nun  den 
genauen  Sitz  betrifft,  so  beginnt  das  Lieblingsgebiet  der 


Fig.  240.  Fig.  241. 

Fig.  240.    Normales  Verhalten.    Aus  Vieeoedt,  1.  c. 

a  Aorta  ascendens,  h  Isthmus  aortae,  c  Aorta  descendens,  d  Arteria  pulmonalis, 
e  Ductus  arteriosus,  /  und  g  Eamus  dexter  et  sinister  Arteriae  pulmonalis. 

Fig.  241.  Stenose  der  Aorta  in  der  Höhe  des  Ductus  BotalH.  Aus  Vieeoedt,  1.  c. 
Erklärung  s.  Fig.  240. 

Verengerung  unterhalb  der  linken  Arteria  subclavia 
und  reicht  bis  unter  die  Mündung  des  Ductus  Botalli.  Es 
ist  also  das  Gebiet,  welches  in  fötalen  Zeiten  als  sogenannter  Isthmus 
aortae  schon  eine  leichte  Verschmälerung  aufweist.  Hamernyk 
unterschied  schon  nach  dem  Sitze  3  Gruppen  der  Anomalie: 

1)  Sitz  am  Isthmus  aortae,  d.  h.  zwischen  Arteria  subclavia  si- 
nistra  und  Ductus  Botalli.  Hierher  rechnete  er  die  Fälle  Raynaud 
und  Rokitansky. 

2)  Sitz  oberhalb  des  Ductus  Botalli:  Fälle  Legrand  und 
Hamernyk. 

3)  Sitz  unterhalb  des  Ductus  Botalli  als  Fortsetzung  der  Oblite- 
ration dieses.    Hierher  rechnet  Hamernyk  die  meisten  Fälle.  Die 
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Gruppen  1)  uud  2)  sollen  schon  im  Fötalleben,  die  3.  später  (mit  der 
Obliteration  des  Ductus  Botalli)  entstehen. 

Die  Franzosen  unterscheiden  eine  „Stenose  siirbotalliqne",  „botalüque"  und  eine 
„sousbotailique".  Aehnlich  Vierordt,  der  36  Fälle  vor  der  Einmündung  des  Ductus 
arteriosus,  31  an  dieser  Stelle  selbst,  20  Fälle  unterhalb  fand.  Letzteres  ist  also  der 
seltenere  Modus.  Vierordt  schlägt  vor,  die  Stenose  am  Ductus  selbst  als  typische, 
die  anderen  Formen  als  obere  und  untere  Stenose  zu  bezeichnen. 

Die  Stenose  kann  plötzlich  einsetzen  oder  in  all- 
mählichem Uebergang.  Es  handelt  sich,  vom  Innern  des 
Gefäßes  aus  betrachtet,  um  Fältelungen  der  Intima  oder  um  eine 
bindegewebige  —  wie  Vierordt  erwähnt,  auch  knorpelige  —  Neu- 
bildung (im  Falle  Dlauhy  fand  sich  ein  Knochenplättchen  vor  der 
Stenose),  die  vom  ganzen  Umfang  des  Gefäßes  ausgeht  und  zentral 
oder  azentrisch  ein  größeres  oder  kleineres  Lumen  frei  läßt,  oder  auch 
nur  von  einem  Teil  der  Peripherie  ausgehend  sichelartig  vorwächst 
(so  bei  Wrany).  Hamernyk,  Legrand,  Martens  fanden  quergestellte 
Scheidewände.  Auch  die  äußere  Gestaltung  der  stenosierten  Stelle 
wird  durch  alles  dies  naturgemäß  beeinflußt.  Bei  plötzlichem  Abschluß 
erkennt  man  die  Lage  der  Membran  häufig  schon  von  außen;  auch 
bei  allmählichem  erscheint  oft  eine  trichterartige  Gestalt.  Besonders 
häufig  —  nach  Barie  in  einem  Drittel  aller  Fälle  —  finden  sich  hier 
sekundär  sklerotische  Veränderungen  (Kretz,  Mönckeberg,  Bumke), 
denen  sich  auch  Thromben  auflagern  können,  die  nun  wieder  —  wenn 
sie  organisiert  werden  —  die  Stenose  in  völlige  Atresie  verwandeln 
können  (wahrscheinlich  im  Falle  S.  Jones'). 

Ist  die  Stelle  der  Stenose  in  der  Wand  verdickt,  so  ist  die  rückläufige 
Partie  meist  (Ausnahmefall  Erman)  erweitert,  ausgezogen  (Elongation  Ktjrsch- 
MANN,  ScmcHHOLD),  mit  verdünnter  Wand  versehen,  so  bei  Bochdalek,  Lebert, 
Martens,  Kriegk,  Hornung,  Schichhold,  Leudet,  Pic  et  Bonnamoxd,  Eeinitz, 
Mönckeberg  etc.  (zitiert  nach  Mönckeberg),  so  daß  es  hier  zu  typischen  Aneu- 
rysmen eventuell  mit  Ruptur  (Hornung,  Bumke)  kommen  kann.  Auch  an 
dieser  Stelle  kommen  oft  atheromatöse  Veränderungen  hinzu.  Auch  die  Strecke  hinter 
der  Stenose  —  besonders  bei  hochgradiger  bezw.  Atresie  —  ist  häufig  erweitert 
(Hornung,  Bochdalek,  Lebert,  Martens,  Jarisch,  Schichhold,  Brunner), 
sonst  aber  meist  intakt.  In  allen  diesen  Fällen,  mit  Ausnahme  dem  Leberts,  lag 
hochgradigste  Stenose  oder  Atresie  vor.  Schichhold  versuchte  die  Erweiterung 
mechanisch  zu  erklären.  Vor  der  Stenose  fanden  normales  Verhalten  Dumontpallier, 
Erman.  Eauchfuss,  Kriegk  (zitiert  nach  Vierordt),  v.  Hofsten  fand  vor  wie 
hinter  der  Stenose  (am  Ductus  Botalli)  normale  Weite  des  Gefäßes. 

Die  Länge  der  stenosierten  Stelle  schwankt,  wie  Vierordt  angibt, 
zwischen  ^/^  und  7  cm  (Fall  Quinquand).  Barie  nennt  die  durchschnittliche  Länge 
2  cm.  Der  Grad  der  Stenose  ist  in  den  einzelnen  Fällen  sehr  verschieden.  Als 
Vergleich  wird  der  Finger,  Gänsekiel,  Rabenfederkiel  (Schichhold),  die  Sonde  etc. 
herangezogen.  Sehr  hochgradig  war  die  Stenose  in  Fällen  von  Bochdalek,  Tiede- 
MANN,  Barker,  Wise,  Kreegk,  Eppinger,  Theremin,  Bumke. 

Diese  Fälle  leiten  über  zu  jenen,  in  denen  statt  der  Stenose 
wirklicher  Verschluß,  Atresie  vorliegt.  Wie  bei  der  entsprechenden 
AlFektion  der  Pulmonalis  ist  die  Atresie  auch  hier  weit  seltener  als 
die  Stenose. 

Martens  fand  13  Atresien  in  der  Literatur.  Vierordt  zählte  14  Atresien 
unter  137  Fällen,  also  etwa  1  Atresie  auf  9  Stenosen.  Ich  zähle  20  Atresien  unter 
172  Fällen,  also  im  Verhältnis  etwa  von  1  Atresie  auf  7  Stenosen.  Derartige  Atresien 
können,  wie  im  Falle  Lüttich,  Aorta  ascendens  und  descendens  völlig  trennen.  In 
seltenen  Fällen  finden  sich  an  zwei  verschiedenen  Stellen  Stenosen  bezw. 
Atresie  und  Stenose  vor;  das  dazwischen  Hegende  Stück  zeigt  dann  Erweiterung. 
Solche  doppelte  Stenosen  fand  Brunner  in  3  Fällen  der  Literatur,  Martens  in 
5.  Hierher  gehören  Fälle,  wie  die  von  Härlin,  Viaud-Grandmarais,  Martens, 
Legrand,  Alezais  et  Gilly,  sowie  Scht^esinger,  der  Klappenstenose  mit  Stenose 
der  Gegend  des  Ductus  Botalli  kombiniert  fand. 
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Der  Ductus  Botalli  i s t ,  wie  bereits  erwähnt,  meist  geschlossen.  Barie 
\md  Martens  fanden  ihn  nur  in  8  der  von  ihnen  zusammengestellten  Fälle  durch- 
gängig. ViERORDT  stellte  97  Fälle  daraufhin  zusammen.  Er  fand  ihn  Imal  als 
fehlend,  42 mal  als  geschlossen,  6mal  als  am  Aortenende  geschlossen,  2mal  als  am 
Pulmonahsende  geschlossen,  15mal  als  offen  angegeben.  In  einigen  Fällen  (Eaiich- 
Fuss,  Chevers)  war  er  so  gar  auffallend  weit,  bis  zu  aneurysm atischer  Erweiterung 
(Lüttich). 

Der  Herzmuskel,  besonders  des  linken  Ventrikels,  hypertrophiert  gewöhn- 
lich, nach  LoRiGA  unter  85  Fällen  öOmal.  Es  kommt  sehr  häufig  Dilatation  hinzu. 
Auch  der  rechte  Ventrikel  kann  hypertrophieren  (durch  Eückstauimg  der  Lungen) 
und  ebenso  \ne  das  rechte  Atrium  (Kriegk,  Schichhold)  dUatiert  sein.  Daß  die 
Hypertrophie  sicher  auf  die  Aortenstenose  zu  beziehen  ist,  bewies  Barie  an  der 
Hand  von  20  Fällen,  die  sonst  keine  komplizierenden  Herzanomalien  aufwiesen.  Be- 
stehen daneben  Klappenfehler,  so  tragen  auch  sie  naturgemäß  dazu  bei. 

Sekundär  kommt  häufig  Endocarditis  der  Aortenklappen  und  eventuell  der  Mitralis 
(Härlin,  Eppinger)  hüizu.  Oft  besteht  gleichzeitig  Stenose  oder  Insuffizienz  der 
Aortenklappen.  Häufig  —  nach  Barie  in  38  Proz.  der  Fälle,  nach  Bonnet  in  17  von 
28  Fällen  vom  Erwachsenen  —  finden  sich  gleichzeitig  noch  andere  Anomalien 
am  Herzen,  wenn  auch  lange  nicht  so  regelmäßig  und  vor  allem  nicht  so  typische 
Septumdefekte,  wie  etwa  bei  der  Stenose  der  Pulmonalis.  Bei  Sieber  fehlte  das 
Septum  ventriculorum  ganz  (Cor  triloculare  biatriatum).  Bei  Farre,  Lees,  Volbe- 
DiNG,  GiBERT,  Bennetz,  Chiari,  Moore,  Peacock,  Gameron  Und  in  4  Fällen  von 
Theremin  fanden  sich  Defekte  im  Septum  ventriculorum.  Die  von  Rokitansky 
unter  2  und  3  beschriebenen  Fälle,  sowie  ein  Fall  von  Marchand  und  der  Fall 
Gameron,  hatten  Defekte  im  Septum  ventriculorum  wie  in  dem  Atriorum,  die  Fälle 
9,  18,  21  Rokitanskys  wiesen  neben  Defekt  im  Septum  ventriculorum  offenes 
Foramen  ovale  auf.  Im  Falle  9,  sowie  bei  Eppstein  und  in  mehreren  Fällen  The- 
REMiNs  lag  Transposition  der  Arterien  (s.  dort)  vor,  auch  bei  Sieber  lag  die  Pulmo- 
nalis links  von  der  Aorta.  Offenes  Foramen  ovale  geben  z.  B,  noch  Holt,  Boch- 
dalek und  Kriegk  (bei  den  beiden  letzten  Autoren  je  erster  Fall)  etc.  an.  The- 
remin fand  dies  in  der  Hälfte  seiner  allerdings  Säuglinge  betreffenden  Fälle.  Der 
Aortenzipfel  der  Bicuspidalis  fand  sich  im  Falle  2  und  3  bei  RoiaTANSKY  gespalten, 
die  Tricuspidalis  war  in  2  THERiSMiNschen  Fällen  nur  zweizipflig. 

Stenberg  erklärt  eine  falsche  Lage  seines  Herzens  und  des  Septum  ventricu- 
lorum durch  falsche  Stellung  bezw.  mangelhafte  Drehung  des  Septum  trunci  und 
hierdurch  bedingte  abnorme  Wachstumsrichtung  des  Septum  ventriculorum. 

Ebenso  wie  bei  der  Pulmonalstenose  zweiklappige  Pulmonalis  ein  sehr  häufiges 
Vorkommnis  ist,  so  finden  wir  recht  oft  —  nach  Reinitz  in  10  Proz.  der  Fälle  — 
bei  Aortenstenose  in  der  Gegend  des  Ductus  Botalli  die  Aortenklappen  nur  aus 
2  Semilunar klappen  bestehend.  Solche  Fälle  sind  z.  B.  die  von:  van  Leeuven, 
Peacock,  Legg,  Alezais  et  Gilly,  Dickinson  and  Teuton,  Reinitz,  Bumke, 
VoLBEDiNG,  Mönckeberg,  Goodhart,  Hornung,  Kriegk,  Sommerbrodt,  The- 
remin (Fall  16),  LoRiGA,  LiouviLLE  und  eventuell  noch  Manneberg. 

Die  obersten  Hauptäste  der  Aorta,  wie  die  Mündung  des  Ductus  Botalli,  wiesen 
in  einigen  Fällen  Anomahen  auf.  Gleichzeitig  zeigte  die  Pulmonalis  Klappenstenose 
im  Falle  von  Moore,  auch  Thicremin  fand  in  einem  Fall  Pulmonalstenose.  Letzterer 
sah  des  weiteren  in  2  Fällen  persistente  Vena  cava  superior  sinistra,  ebenso  Mar- 
chand. Dextrocardie  beobachtete  Crespin,  Ectopia  cordis  Barrett  (neben  einer 
Hemia  umbilicaUs),  Marchand  partiellen  Situs  inversus,  ebenso  Stenberg  (Situs 
inversus  der  Organe  der  Bauchhöhle). 

Auch  sonstige  Mißbildungen  bestanden  m  manchen  Fällen,  so  im  ersten 
Falle  Bochdaleks  und  im  zweiten  Rokitanskys  Gaumenspalte  (bei  Bochdalek 
auch  Lippenspalte),  Hypospadie  bei  Wood  und  Hochsinger  (bei  letzterem  auch 
Kryptorchismus).  Martens  fand  den  Magen  m  embryonaler  Stellung,  Pamard 
Klumpfuß  sowie  kongenitale  Hernie,  Chtjrch  Ichthyosis  und  eine  Zahnanomahe, 
Sieber  Anomahen  der  zweiten  rechten  Rippe,  der  oberen  Extremitäten  und  des 
Oesophagus. 

Wenn  bei  hochgradiger  Stenose  bezw.  Atresie  der  Aorta  die 
Träger  derselben,  wie  wir  noch  sehen  werden,  ein  hohes  Alter  er- 
reichen können,  wenn  dieser  Herzfehler  oft  lange  Zeit  keine  Symptome 
verursacht,  so  ist  dies  nur  dadurch  ermöglicht,  daß  andere  Gefäße 
für  den  Mangel  der  Aorta  eintreten.  Zunächst  ist  die  Pul- 
monalis oft  sehr  stark  erweitert.  Wenn  der  Ductus  arteriosus 
Botalli  offen  ist,  kann  die  Aorta  descendens  wie  eine  Fortsetzung  der 
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Arteria  pulmonalis  durch  ihn  hindurch  erscheinen  (z.  B.  Fall  Chiari). 
Ferner  können  die  vom  Aortenbogen  abgehenden  großen  Arterien 
Erweiterungen  aufweisen.  So  stellte  Barie  22  Fälle  von  Er- 
weiterung des  Truncus  anonymus,  der  linken  Carotis  und  der  Subclavia 
zusammen.  Das  Vorwiegen  der  Erweiterung  der  Subclavia  hat  auch 
LoRicA  betont.    Nerveneinflüsse  sollen  dabei  im  Spiele  sein. 

Besonders  wichtig  sind  hier  solche  Gefäße,  welche  einen  Kolla- 
teralkr eislauf  ausbilden,  der  genügt,  um  die  von  der  Aorta  ver- 
nachlässigten Gebiete  zu  entschädigen.  So  injizierte  schon  Paris  solche 
erweiterte  Gefäße. 

Die  hier  in  Betracht  kommenden  Gefäße,  welclie  das  Gebiet  der 
Subclavia  mit  Aesten  der  Aorta  verbinden,  liat  Vieroedt  übersichtlich  zusammen- 
gestellt (vergl.  Fig.  242)  und  ich  will  diese  Uebersicht  gekürzt  hier  wiedergeben.  Es 
sind  dies: 

Arteria  mammaria  interna  mit  ihren  Verästelungen  namentlich :  a)  Eami 
iatercostales,  welche  sich  mit  den  vorderen  Zweigen  der  Intercostales  aus  der  Aorta 
verbinden  (teils  direkt,  teüs  durch  den  Ramus  siipracostalis  derselben)  und  der  Epi- 
gastrica  superior  als  Endast,  welche  mit  der  inferior  (Iliaca  externa)  anastomosieii;, 

eventuell  auch  durch  das  Liga- 
mentum falciforme  mit  der  Ar- 
teria hepatica.  Der  Ast  der  Mam- 
maria: Arteria  pericardiaco-phre- 
nica  anastoraosiert  mit  dem  Eamus 
posterior  der  Arteriae  phrenicae 
inferiores  der  Aorta  abdominalis 

(bei  DuMONTPALLIEß). 


Fig.  242.  Schema  der  Anasto- 
mosen bei  Stenose  der  Aorta  am 
Ductus  arteriosus.  a  Herz,  b  Ar- 
teria Pulmonahs,  c  Duct.  arteriös., 
d  Aorta  ascendens,  e  stenosierte 
Stelle  der  Aorta,  /  Aorta  thora- 
calis,  g  Aorta  abdominalis,  h  Ar- 
teria iliaca  externa,  i  Iliaca  in- 
terna, k  Anonyma,  l  Subclavia 
(links  erweitert),  m  Mammaria, 
11  Epigastrica,  o  Rami  inter- 
costales der  Mammaria,  p  Eami 
anteriores  der  Arteriae  inter- 
costales der  Aorta,  q  Verbindun^s- 
äste  zu  r  Arteriae  lumbares  der 
Aorta,  s  Circumflexa  ihum  in- 
terna, t  Iliolumbalis,  u  Cervicalis 
profunda,  v  Tran  versa  colü, 
w  Intercostalis  suprema.  Nach 

BaEIE  aus  ViEEOßDT  1.  c. 

b)  Die  imteren  Aeste,  welche  sich  mit  den  Eami  anteriores  der  Aae.  lunabales 
der  Aorta  verbinden.  Letztere  anastoraosieren  unter  sich  wie  mit  den  Aae.  inter- 
costales und  der  Ileolumbalis  wie  der  Circumflexa  ihum  interna  (letztere,  durch 
den  Eamus  iliacus  verbunden,  bilden  den  Circiüus  iüacus). 

Thyreoideainferior. 

a)  Eami  oesophagei  anastomosieren  mit  Aae.  oesophageae  der  Aorta  thoracalis. 

b)  Eamus  thoracicus  (Hallee)  anastomosiert  mit  der  Intercostalis  suprema 
und  den  Aae.  bronchiales. 

Transversa  scapulae. 

a)  Eamus  supraspinatus  anastomosiert  mit  der  Transversa  coUi. 

b)  Eamus  infraspinatus  mit  der  Circumflexa  scapulae  aus  der  Subscapularis 
magna. 

Transversa  colli  (dorsahs  scapiüae)  anastomosiert  durch  den  Eamus  descen- 
dens  mit  den  Dorsalästen  der  Intercostalarterien  und  den  Schulterblattarterien. 
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Cervicalis  profunda. 

Die  Eami  intercostales  der  Intercostalis  suprema  anastoraosieren  mit  den  obersten 
Aae.  intercostales  (bezw.  deren  Eami  anteriores)  der  Aorta. 

Thoracalis  lateralis  (thoracica  longa)  anastomosiert  mit  Intercostal-  und 
sonstigen  Brustwandarterien. 

Die  Subscapularis  magna  anastomosiert  mit  der  Transversa  scapulae  und  Trans- 
versa colli. 

Die  Gefäße,  welche  durch  ihre  Anastomosen  die  Versorgung  der  Brust-Bauch- 
höhle und  unteren  Extremitäten  aufrecht  erhalten  müssen,  werden  sich  hierbei  natur- 
gemäß zu  weit  über  Gebühr'  mächtigen  Gefäßen  entfalten,  oft  auch  reihenartige 
aneurysmatische  Erweiterungen  aufweisen.  Solches  finden  wir  besonders  an  der 
Mammaria  (bei  MARTE>rs  12  mm  breit,  Bonnet),  der  Epigastrica  (ebenfalls  Maetens 
sowie  fi-AYNAiTD),  der  Intercostalis  suprema  (Beraud),  an  den  oberen  Intercostales 
(schon  Paris  fand  sie  auf  das  Vierfache  erweitert),  der  Thyreoidea  inferior  (Reden- 
bacher), den  Aae.  spinales  (Haberer,  die  Gefäße  hatten  in  diesem  Fall  das  Rücken- 
mark durch  Kompression  zur  Erweichung  gebracht).  Der  Kollateralkreislauf  ist  bei 
Kindern  meist  weniger  entwickelt. 

An  die  Stenose  bezw.  Atresie  der  Aorta  in  der  Höhe  des  Ductus 
Botalli  anfügen  wollen  wir  diejenigen  Fälle,  in  welchen  der  Isth- 
mus aortae  vollständig  fehlte,  und  so  jede  Verbindung  der 
Aorta  ascendens  und  descendeus  völlig  unterbrochen  erschien. 

Peacock  führt  schon  die  Fälle  von  Steidele,  Struthers,  Greig,  Wale, 
■HiCKS  als  hierher  gehörig  an.  Im  ersten  und  letzten  Fall  scheint  das  Septum 
ventriculorum  intakt  gewesen  zu  sein,  bei  Greig  defekt.  Rauchfuss  fügt  noch 
den  Fall  Barlow  mit  Septum- 
defekt  und  Ursprung  der  Aorta 
aus  dem  rechten  Ventrikel,  sowie 
einen  eigenen  mit  Transposition 
beider  Herzhälften  hinzu.  Viee- 
ORDT  rechnet  mit  Recht  noch  die 
Fälle  von  Cameron  mit  Defekten 
in  beiden  Septen,  und  Fall  6 
von  VOLBEDING  mit  Defekt  im 
Septum  ventriculorum  und  zwei- 
klappigem  Aortenostium  hierher. 
Weitere  Fälle  habe  auch  ich  in 
der  Literatur  nicht  gefunden.  In 
allen  diesen  Fällen  erschien  die 
Aorta  descendens  als  Fortsetzung 
der  Arteria  pulraonalis.  Doch 
handelt  es  sich  um  eine  immerhin 
sehr  seltene  —  8  Fälle  —  Afi'ek- 
tion.  GewöhnUch  sterben  die 
Kinder  in  wenigen  Stunden  oder 
Tagen.  Das  längste  Alter  scheint 
der  9-monatliche  Knabe,  den 
Barlow  sah,  erreicht  zu  haben. 

Ich  habe  ebenfalls  einen 
Fall  von  vollständigem  Fehlen 
des  Arcus  aortae  seziert,  den  Kohl 
aus  meinem  Institut  veröffentlicht 
hat.  Dieser  FaU  ein  weibliches 
Kind  das  nur  einige  Stunden 
lebte,  entsprach  ganz  den  wenigen 
bekannten  (s.  Fig.  243).  Die 
Aorta  (a)  gibt  die  Anonyma, 
Carotis    sinistra  vmd  Subclavia 

sinistra  ab  und  endet  dann  ganz  blind.  Dagegen  geht  die  Pulmonahs  (b)  unter  bogen- 
förmiger Umbiegung  an  einer  Stelle,  welche  dem  Ductus  Botalh  entspricht,  welcher  hier 
so  erweitert  ist,  daß  er  die  direkte  Fortsetzung  der  Pulmonalis  darstellt,  in  em  großes 
Gefäß  über,  welches  die  Intereostalarterien  abgibt  und  auch  sonst  die  Rolle  der  Aorta 
descendens  thoracica  und  abdominalis  übernimmt,  um  sich  dann  ganz  regelmäßig 
in  die  lüacae  zu  teilen.  Zugleich  bestand  oben  im  Septum  ventriculorum  ein  Defekt 
(c),  das  Foramen  ovale  war  sehr  weit  offen.    Der  aufsteigende  Teil  der  Aorta  war 


Fig.  243.  Fehlen  des  Arcus  aortae  und 
Ursprung  der  Aorta  descendens  aus  der  Arteria 
piümonalis.    (Beschreibung  s.  im  Text.) 
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nach  hinten  zu  aneurysmatisch  erweitert.  Die  Pericardhöhle  war  sehr  weit,  das  Herz 
lag  zum  größten  Teil  rechts  von  der  Körpermittellinie  und  hatte  eine  eigentümliche, 
an  ein  Kantenherz  erinnernde  Gestalt.  Von  sonstigen  Abnormitäten  fand  sich  eine 
vierlappige  rechte  Lunge  und  die  Andeutung  eines  dritten  Lappens  an  der  linken. 

Einen  entsprechenden  Fall  sah  neuerdings  auch  Saltykow,  wie  er  mir  gütigst 
persönHch  mitteilte. 

Was  nun  die  Genese  der  Stenose  bezw.  Atresie  der  Aorta  in 
der  Gegend  des  Ductus  Botalli  angeht,  so  ist  sie  im  Laufe  der  Zeiten 
sehr  verschieden  beurteilt  worden.  Die  Beziehungen  zum  Ductus  Botalli 
fielen  dem  Sitz  entsprechend  schon  frühzeitig  auf.  Hamernyk  leitete 
die  Aortenstenose,  welche  direlct  am  Ductus  Botalli  und  unterhalb 
desselben  ihren  Sitz  hat,  von  der  Obliteration  des  Ductus  Botalli  ab, 
während  er  die  oberhalb  der  Mündung  des  Ductus  sitzenden  Stenosen 
als  Persistenz  des  Isthmus  Aortae,  also  als  Hemmungsbildung,  deutete. 
Die  Natur  der  i\.ortenstenose  hängt  somit  von  dem  Sitz  im  Verhältnis 
zum  Ductus  Botalli  ab  und  der  Autor  stellt  danach  die  oben  erwähnten 
3  Gruppen  auf.  Skoda  vertrat  die  Ansicht,  daß  entweder  der  Isthmus 
Aortae  schon  während  des  fötalen  Lebens  obliteriert,  oder  daß  der 
Prozeß  der  Obliteration  des  Ductus  Botalli  auf  die  Aorta  übergreift. 

Rokitansky  betonte  noch  weit  schärfer  für  alle  Fälle  die  ent- 
wicklungsgeschichtliche Grundlage,  wie  dies  auch  schon  bis  zu  einem 
gewissen  Grade  Peacock  und  Wood  getan.  Nach  Rokitansky 
handelt  es  sich  eben  um  eine  Persistenz  des  fötalen  Isthmus  Aortae. 
Wenn  nun  der  Ductus  Botalli  obliteriert,  so  übt  er  einen  Zug  auf 
den  ohnehin  zu  schwach  entwickelten  Isthmus  aus. 

Eppinger  nahm  an,  daß  der  Prozeß  von  der  Mündung  des 
Ductus  Botalli  ausgeht,  wo  2  Blutströme  zusammenstoßen,  so  daß  die 
Wand  sich  bindegewebig  verdickt,  um  so  der  Erweiterung  widerstehen 
zu  können. 

Kriegk  nimmt  für  den  größten  Teil  der  Fälle  die  RoKiTANSKYsche 
Lehre,  für  eine  Minderheit  derselben  die  SKODAsche  Theorie  an. 

Rauchfuss  schließt  aus  seinem  Falle  (dreiwöchentliches  Kind), 
daß  „wenigstens  für  gewisse  Fälle  eine  solche  anomale  Verbindung 
des  Isthmus  aortae  mit  dem  arteriösen  Gange  die  Persistenz  des 
Isthmus  komplizieren  muß,  damit  bedeutendere  Stenosen  oder  Ver- 
schließungen  zustande  kommen".  Er  denkt  dabei  auch  an  ein  Ueber- 
greifen  des  für  die  Obliteration  des  Ductus  charakteristischen  Gewebes. 
Für  die  oben  erwähnten  Fälle  völligen  Fehlens  des  Isthmus  aortae 
nimmt  er  mit  Skoda  fötale  Obliteration  desselben  an,  so  daß  das 
laterale  Verbindungsstück  des  4.  und  5.  linken  Aortenbogens  schwindet. 
Wird  dies  Stück  erst  später  im  fötalen  Leben  rückgebildet  oder  bleibt 
es  in  der  Entwicklung  zurück,  so  kommt  es  zu  dem  engen  oder 
obliterierten,  aber  noch  vorhandenen  Isthmus  aortae.  Nach  Rauch- 
fuss können  bei  Persistenz  des  Isthmus  aortae  im  späteren  Alter 
selbst  endarteriitische  Prozesse  noch  erhebliche  Stenose  bewirken, 
was  er  vor  allem  für  die  an  sich  selteneren  Fälle  der  Stenose  unter- 
halb des  Ductus  Botalli  betont,  weil  hier  ein  späteres  Moment  hinzu- 
kommen muß,  da  hochgradige  Stenose  dieser  Stelle  im  fötalen  Leben, 
in  dem  sich  Anastomosen  noch  nicht  recht  ausbilden,  schon  den  Tod 
bewirken  müßte. 

Barie  nimmt  wieder  Zugwirkung  des  sich  praematur  verschließen- 
den Ductus  Botalli  auf  die  Aorta  an.  Die  Fälle  mit  offenem  Ductus 
Botalli  sind  so  allerdings  nicht  zu  erklären. 


Genese  der  Stenose  (Atresie)  der  Aorta. 
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LoRiGA  lehnt  eine  Ableitung-  vom  Ductus  Botalli  ab,  und  vertritt 
die  Anschauung,  daß  eine  zu  starke  Obliteration  der  5.  linken  Kiemen- 
arterie an  der  Stelle,  wo  sie  sich  mit  dem  späteren  Ductus  vereinigt,  die 
Aorta  descendens  mit  einzieht.  Auch  Orth  nimmt  eine  frühzeitige 
Involution  des  Verbindungsstückes  des  4.  und  5.  Aortenbogens  für 
bestimmte  Fälle  wenigstens  an. 

Kundrat  stellt  sich  auf  den  Boden  der  SKODAschen,  Martens 
auf  die  Seite  der  KRiEGKschen  Erklärung. 

Brunner  vertritt  ebenfalls  eine  ähnliche  Ansicht  wie  Skoda. 
Granulationsgewebe  wie  im  Ductus  Botalli  zur  Zeit  seiner  Obliteration 
soll  in  die  Aorta  verschoben  sein  (Ektopie  an  Stelle  der  Fortsetzung 
der  Wucherung) ;  hier  soll  sich  dann  schrumpfendes  Bindegewebe  aus- 
bilden. Entwicklungsgeschichtliche  Erklärungen  wie  die  Eokitansky- 
sche  lehnt  Brunner  ebenso  wie  die  EppiNGERsche  ab.  Der  Brunner- 
schen  Hypothese  fehlt,  wie  Thorel  in  seinem  großen  Referat  mit 
Recht  bemerkt,  der  genauere  histologisch  zu  erweisende  Untergrund. 
Umgekehrt  lehnen  Dickinson  und  Teuton  eine  Mitbeteiligung  des 
Ductus  Botalli  ab,  und  denken  nur  an  Persistenz  des  Isthmus  aortae. 

Kurz  erwähnen  wollen  wir  einige  besondere  Annahmen  zur  Er- 
klärung des  Prozesses,  welche  keine  weiteren  Anhänger  gefunden 
haben.  King  bezog  denselben  auf  Druck  des  linken  sich  bei  dem 
ersten  Atemzug  weitenden  Bronchus,  Chevers  auf  Abschnürung 
durch  die  bei  stärker  gehobenem  Kehlkopf  sich  anspannende  Schlinge 
des  linken  Nervus  recurrens  (zitiert  nach  Vierordt).  Bochdalek 
fand  bei  einem  22-tägigen  Kinde  einen  Thrombus  im  Ductus  Botalli, 
der  bis  in  die  Aorta  reichte  und  leitet  —  ähnlich  Virchow  und 
Lüttich  —  die  Stenose  hiervon  ab,  eine  Ansicht,  die  Rauchfuss 
schon  als  unbewiesen  und  unhaltbar  (es  müßte  plötzlicher  Tod  ein- 
treten; wie  sind  die  Fälle  mit  offenem  Ductus  Botalli  dann  zu  er- 
klären?) bezeichnet,  die  auch  Orth  ablehnt  und  die  Vierordt 
höchstens  für  vereinzelte  Fälle  gelten  läßt. 

Ueberschauen  wir  obige  historisch  geordnete  Zusammenstellung, 
so  sind  es  zwei  Momente,  die  stets  im  Vordergrund  stehen, 
einmal  Involutionsprozesse  nach  Analogie  der  Obli- 
teration des  Ductus  Botalli,  zweitens  Bestehenbleiben 
der  fötalen  Verengerung  der  Aorta,  des  sogenannten 
Isthmus  aortae,  wenn  auch  eventuell  unter  Zuhilfenahme  mecha- 
nischer Momente.  Hemernnjk,  Skoda,  Barie,  Kundrat,  Brunner 
betonen  vor  allem  den  ersteren  Modus  (bis  zu  einem  gewissen  Grade 
ähnlich  auch  Eppinger  und,  wenn  auch  unabhängig  vom  Ductus 
Botalli,  auch  Loriga);  Rokitansky,  Martens,  Dickinson  und 
Teuton  besonders  den  letzteren.  Vielfach  werden  Kombinationen 
angenommen,  z.  B.  von  Rauchfuss  oder  ein  Teil  der  Fälle  nach 
Rokitansky,  ein  anderer  nach  Skoda  (wie  wir  die  Theorien  kurz 
bezeichnen  wollen),  erklärt  z.  B.  von  Kriegk. 

Gegen  die  Erklärung,  welche  die  Aortenstenose  mit  Invo- 
lutionsvorgängen am  Ductus  Botalli  in  Verbindung  bringt, 
sprechen  die  nicht  ganz  seltenen  Fälle,  in  denen  dieser  offen  gefunden 
wird.  Die  von  Loriga  hier  angenommene  kompensatorische  Wieder- 
eröffnung des  Ductus  bezeichnet  Vierordt  mit  Recht  aus  mehreren 
Gründen  als  unwahrscheinlich.  Eher  schon  wäre  die  Erklärung  des 
letztgenannten  Autors  stichhaltig,  daß  nämlich  die  Persistenz  des 
kümmerlich  ausgebildeten  Isthmus  und  die  Persistenz  des  Ductus 
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Botalli  gemeinsam  auf  eine  Grundstörung  zu  beziehen  seien,  eben 
eine  Entwicklungshemmung. 

So  sprächen  also  auch  diese  Fälle  nicht  nur  gegen  die  Theorie 
Skodas,  sondern  eventuell  sogar  für  die  entwicklungs- 
geschichtlich begründete,  i.  e.  diejenige  Rokitanskys.  Diese 
wird  unterstützt  durch  die  Feststellung  Theremins,  daß  bei  80  Proz. 
aller  Kinder  bis  zu  3  Monaten  des  Isthmus  noch  angedeutet,  d.  h. 
diese  Stelle  enger  ist,  also  hier  eine  Art  Locus  minoris  resistentiae 
besteht.  Für  eine  Entwicklungshemmung  als  Grundlage  der  Aorten- 
stenose spricht  —  wie  auch  Vierordt  betont  —  ferner  die  häufige 
Kombination  mit  anderen  Mißbildungen  (s.  oben),  wie  auch  Theremin 
die  Tatsache  in  diesem  Sinne  deutet,  daß  unter  26  Säuglingen  mit 
Stenose  12  vorzeitig  geboren  bezw.  schwach  entwickelt  waren. 

Gegen  diese  Auffassung  als  Entwicklungshemmung 
mag  eingewandt  werden,  daß  der  so  auiFällige  Sitz  am  Ductus  Botalli 
nicht  genügend  in  den  Vordergrund  der  Erklärung  gestellt  wird. 

So  war  denn  eine  allseitig  befriedigende  Erklärung  der  Anomalie 
schwer  durchführbar. 

Neuerdings  glaube  ich  nun,  daß  Bonnet  eine  solche  erreicht 
hat,  indem  er  sämtliche  Fälle  in  mehrere  große  Gruppen 
bezw.  Typen  scheidet. 

I.  Neugebor enen-Typus;  die  Stenose  ist  fast  stets  am 
stärksten  zwischen  der  Subclavia  sinistra  und  dem 
Ductus  Botalli,  sie  ist  meist  auf  diesen  Abschnitt  be- 
schränkt. Nie  kommt  es  zu  völligem  Verschluß.  Hier  stimmt 
die  Annahme  einer  Entwicklungshemmung,  einer 
Persistenz  des  Isthmus  aortae  vollständig.  Alle  Ueber- 
gänge  finden  sich  hier  zwischen  fast  normalem  Verhalten  und 
typischer  Stenose  (was  schon  Theremin  auffiel);  es  liegt  nur  ge- 
wissermaßen die  Uebertreibung  eines  normalen  Zustandes  vor.  Diese 
Stenose  entwickelt  sich  zumeist  zu  einer  Zeit,  zu  der  der  Isthmus 
aortae  schon  ausgebildet  ist,  also  gegen  Ende  des  fötalen  oder 
zu  Beginn  des  postfötalen  L  ebens ;  in  manchen  Fällen  aller- 
dings ist  die  Ursache  in  frühere  Zeiten  zu  verlegen.  Für  wenige 
Fälle,  wo  Atrophie  der  ganzen  Gegend  besteht,  mag  die  frühe  embryo- 
nale Zeiten  in  Betracht  ziehende  LoRiGAsche  Theorie  am  Platze  sein. 
Aber  alles  dies  sind  nur  Ausnahmen,  obiges  die  Regel.  Geringere 
Vitalität  des  Fötus,  eventuell  Frühgeburt,  ist  wohl  ursächlich  zu  ver- 
werten. Andere  Anomalien  —  so  Septumdefekte  —  können  das  Zurück- 
bleiben des  Isthmus  begünstigen.  Daß  wir  diesen  Typus  fast  nur  bei 
Neugeborenen  finden,  erklärt  Bonnet  so,  daß  die  Kinder,  wenn  sie 
schwach  entwickelt  sind,  sterben,  der  Isthmus  sich  aber,  wenn  die 
Kinder  sich  kräftigen,  doch  noch  entwickelt.  Der  Ductus  Botalli 
bleibt  vikariierend  offen,  wenn  die  Stenose  hochgradig 
ist  und  sich  frühzeitig  entwickelt,  sonst  obliteriert  er 
in  der  gewöhnlichen  Art.  So  sind  beide  Modi  leicht 
verständlich. 

Die  RoKiTANSKYsche  Zuhilfenahme  des  Zugs  des  sich  invol- 
vierenden Ductus  lehnt  Bonnet  für  diesen  Typus  ganz  ab  (sonst 
könnte  nicht  der  Ductus  Botalli  auch  off'en  gefunden  werden,  die 
Stenose  sich  schon  in  manchen  Fällen  im  fötalen  Leben  entwickeln  etc.). 
Es  handelt  sich  also  bei  diesem  Typus  um  eine  reine  Entwick- 
lungshemmung. 
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BoNNET  fand  45mal  diesen  Typus  bei  Neugeborenen  (unter  49 
)lchen)  vertreten  (zum  großen  Teil  die  THEREMiNschen  Fälle)  und 
srner  in  einem  Fall  von  Erwachsenen. 

II.  Erwachsenen-Typus.  Der  gewöhnliche  Sitz  ist  hier  die 
inmündungsstelle  des  Ductus  Botall i.  Dieser  Sitz  wie  die 
lötzliche  Verengerung  widersprechen  der  Deutung  als  Bestehen- 
leiben eines  Isthmus  aortae.  Hier  liegt  ein  üebergreifen 
es  Bindegewebes  von  dem  stets  obliteriert  ge- 
iindenen  Ductus  Botalli  auf  die  Aorta  ganz  im  Sinne 
erSKODAschen  Anschauungvor  Die  Bindegewebswucherung 
ätzt  sich  in  der  Aorta  meist  in  der  Richtung  fort,  in  der  der  Ductus 
bliteriert ;  so  liegt  die  Stenose  zumeist  etwas  unterhalb  seiner 
[ündung. 

Diesen  Typus  fand  Bonnet  bei  allen  von  ihm  zusammengestellten 
tenosen  bei  Erwachsenen  (28  Fälle)  mit  Ausnahme  des  einen  oben 
rwähnten  Falles  vertreten  und  ferner  4mal  bei  Säuglingen,  bei  welchen 
ber  der  Ductus  Botalli  stets  schon  zum  Teil  obliteriert  gefunden 
urde,  so  daß  sich  dieser  Typus  in  diesen  Fällen  leicht  erklärt. 

Bei  dem  Typus  des  Erwachsenen  finden  sich  selten  bedeutende 
.nomalien  daneben  (Fall  Moore),  öfters  unbedeutende  Komplikationen 
nd  besonders  häufig  zweiklappiges  Aortenostium. 

Umgekehrt  bestehen  bei  dem  Typus  I  (Neugeborenen)  häufig 
n  17  von  49  Fällen)  schwere  Komplikationen,  wie  Septumdefekte, 
'ranspositionen  etc.  (s.  oben). 

Den  beiden  Typen  fügt  Bonnet  als  dritte  Gruppe  einige  wenige 
'älle  irregulären  Charakters  an,  so  einen  Fall,  in  dem  durch 
bnormen  Ursprung  der  Gefäße  auch  die  Stenose  verschoben  war, 
owie  einen  Fall  vom  I.  Typus,  wo  die  Stenose  ihr  Maximum  erst 
nterhalb  des  Isthmus  hatte. 

Ich  glaube,  daß  durch  diese  Klassifizierung  Bonnets  unser  Ver- 
tändnis  für  die  Aortenstenose  in  der  Gegend  des  Ductus  Botalli 
wesentlich  gefördert  ist  und  habe  sie  deshalb  so  genau  besprochen. 

Kriegk  und  Sommerbrodt  machen  noch  auf  hereditär  e  Mo- 
len te  bei  der  Genese  dieser  Herzanomalie  aufmerksam. 

Noch  kurz  einige  statistische  Bemerkungen.  Auch  hier  überwiegt 
as  männliche  Geschlecht.  Barie  erwähnt  dies,  Kriegk  fand 
nter  56  Fällen  42  männliche,  unter  den  9  Kindern  fanden  sich 
Knaben.  Vierordt  konstatierte  unter  97  Fällen  71  männlichen, 
6  weiblichen  Geschlechts,  also  im  Verhältnis  von  2,7  zu  1. 

Ich  habe  100  Fälle  mit  Angabe  des  Geschlechts  zusammen- 
estellt  und  darunter  75  männlichen,  25  weiblichen  Geschlechts,  also 
in  Verhältnis  von  etwa  3  zu  1  gefunden,  was  fast  ganz  mit  der 
Berechnung  Vierordts  übereinstimmt.  Manneberg  hielt  das  Ueber- 
s^iegen  des  männlichen  Geschlechts  für  nur  scheinbar,  was  Vierordt 
ttit  guten  Gründen  widerlegt. 

Was  das  Alter  betrifft,  so  kann  das  Leben  bei  Aortenstenose 
ehr  lange  gefristet,  ja  hohes  Alter  (92  Jahre,  Fall  Reynaud)  er- 
eicht  werden. 

DucHEK  fand,  daß  unter  39  Fällen: 

3  im  1.  Jahr,  2  zwischen  dem  1.  und  10.  Jahr,  2  zwischen  dem 
-0.  und  20.  Jahr,  19  zwischen  dem  20.  und  40.  Jahr,  13  in  einem 
^Iter  von  über  40  Jahren  starben. 
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Kriegk  fand  15  Fälle  bis  zu  20  Jahren,  10  zwischen  20  und  30, 
26mal  höheres  Alter  erreicht.  Martens  berechnet  das  Durchschnitts- 
alter auf  34  Jahre.  Vierordt  gibt  eine  genauere  Statistik,  Er  fand 
unter  1  Jahr  8  Fälle,  zwischen  dem  1.  und  10.  Jahr  4  Fälle,  zwischen 
dem  10.  und  20,  14  Fälle  und  zwischen  dem  20.  und  40.  Jahr  42  Fälle ; 
ein  höheres  Alter  erreichten  27  Fälle.  Als  mittleres  Alter  berechnet 
er  etwa  30  bis  31  Jahre,  unter  Hinzurechnung  der  das  Säuglings- 
alter betretfenden  Falle  von  Theremin  etwas  über  26  Jahre. 

Vierordt  weist  darauf  hin,  daß  die  mittleren  Jahre  der  größten 
Arbeitsleistungen  am  meisten  vertreten  sind  und  offenbar  das  Ende 
wesentlich  mit  beeinflussen. 


Fig.  244.  Röntgenbild  eines  8-jährigen  Kindes  mit  offenem  Ductus  Botalli; 
weiter  Arteria  pulmonalis  und  Dilatation  bezw.  Hypertrophie  des  rechten  Vorhofs. 
(Beschreibung  s.  im  Text.) 

Auch  Knierim  gibt  20  bis  40  Jahre  als  am  meisten  vertreten  an. 

Ich  habe  110  Fälle  auf  ihr  Alter  hin  zusammengestellt  und 
34  Fälle  unter  1  Jahr,  8  zwischen  dem  1.  und  10.  Jahr,  13  zwischen 
dem  10  und  20.,  35  zwischen  dem  20.  und  40.,  und  endlich  20  Fälle 
älter  gefunden.    Auch  hier  findet  sich  das  mittlere  Alter  bevorzugt. 

Hier  kurz  anführen  und  abbilden  (Fig.  244)  will  ich  das  Röntgen- 
bild eines  Falles,  den  ich  der  liebenswürdigen  Mitteilung  von  Herrn 
Dr.  Alban  Köhler  verdanke. 

Die  Röntgenaufnahme  stammt  von  einem  8-jährigen  Kinde  —  bei  dem  bereits 
im  2.  Jahre  ein  Vitium  cordis  festgestellt  wurde  —  und  ergab  eine  auffallende  Her- 
vorwölbung des  linken  2.  Schattenbogens  (der  diktierten  Arteria  pulmonalis  bei 
offenem  Ductus  Botalli  entsprechend).    Es  handelt  sich  hier  nach  anderen  Röntgen- 
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aufnahmen,  die  mit  dem  Sektionsergebnis  vergliclien  werden  konnten,  um  ein 
typisches  BUd  für  diese  Anomalie. 

Auch  ist  in  unserem  Bilde  die  Gegend  des  rechten  Vorhofs  stark  hervor- 
gewölbt, was  für  eine  Dilatation  oder  Hypertrophie  dieses  (eventuell  beides)  spricht. 

Eine  genaue  Diagnose  über  „offenen  Ductus  Botalli,  erweiterte  Arteria  pul- 
monahs"  hiriaus  läßt  sich  naturgemäß  nicht  stellen;  die  Annahme  ist  möghch,  daß 
als  Grund  hierfür  eine  Aortenstenose  in  einem  Gebiet  oberhalb  des  Ductus  Botalli 
vorhegt. 
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3.  Allgemeine  Enge  der  Aorta. 

Nicht  selten  sind  Hypoplasien  des  arteriellen  Gefäß- 
y Sterns,  wobei  die  Aorta  und  ihre  Aeste  zu  eng  angelegt 
ind.  Entweder  findet  sich  gleichzeitig  ein  sehr  kleines  Herz 
Hypoplasie  desselben),  oder  dasselbe  ist  sekundär  hyper- 
rophiert  und  eventuell  dilatiert.  Darum  kann  das  Herz  doch  von 
laus  aus  hypoplastisch  gewesen  sein.  Daß  die  Hypertrophie  des 
lerzens  auf  die  durch  die  enge  Aorta  bedingte  Arbeitsmehrleistung 
u  beziehen  ist,  wird  von  der  einen  Seite  behauptet,  von  der  an- 
eren  bezweifelt. 

Diese  Hypoplasie  ist  mehrfach,  und  besonders  neuerdings  gänz- 
Lch  oder  wenigstens  zum  großen  Teil  angezweifelt  worden.  Wir 
i^erden  weiter  unten  die  erhobenen  Einwände  zusammenstellen.  Daß 
a  manchen  Fällen  wohl  nur  die  Disposition  zur  Hypoplasie  der  Aorta 
.nd  des  Herzens  angeboren  ist,  diese  selbst  sich  aber  erst  im  extra- 
terinen  Leben  entwickelt,  z.  B.  zur  Zeit  der  Pubertät,  wo  ein  mächtiges 
Vachstum  des  Herzens  einsetzen  soll  (Beneke),  kann  hier  nur  an- 
:edeutet  werden. 

Die  Hypoplasien  haben  vornehmlich  klinisches  Interesse,  ana- 
omisch  ist  wenig  über  sie  auszusagen.  Ihrer  großen  Wichtigkeit 
siegen  wollen  wir  sie  aber,  wenn  auch  nur  ganz  kurz,  abhandeln. 
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Morgagni,  Kerkeing-Meckel,  Kreysig,  Laennec,  Andral  kannten  schon 
die  Kleinheit  des  Herzens  und  Enge  der  Aorta  und  brachten  klinische  Erscheinungen 
mit  ihnen  in  Verbindung.  Otto,  Bouillatjd,  King,  Bukns,  Coupland,  Duchek, 
EoKiTANSKY,  ViRCHOW,  Beneke,  Diamant  brachten  die  Koinzidenz  der  Hypo- 
plasie mit  allgemeiner  Schwäche  in  der  Entwicklung  des  Körpers  —  wie  dies  schon 
Kerkeing,  Meckel,  Otto  getan  —  und  besonders  Unterentwicklung  der  Sexual- 
organe in  ursächlichen  Zusammenhang.  BuRNS  und  Beneke  betonten  die  Disposition, 
welche  bei  solchen  Gefäßsystemhypoplasien  für  Lungenphthise  besteht,  und  Bam- 
berger, Coupland  und  besonders  Virchow  wiesen  auf  ihren  Kausalnexus  mit 
Chlorose  sowie  hämorrhagischer  Diathese  hin. 

Die  ältere  Literatur  ist  bei  Rauchfuss  gut  behandelt.  Diamant  stellte  10  Fälle 
der  Anomalie  —  welche  Rokitansky  als  „regelwidrige  Enge  des  Aortensystems", 
Virchow  als  „Hypoplasie"  bezeichnete  —  zusammen,  Vierordt  deren  30  durch 
Autopsie  bestätigte.  Er  zählt  hierher  die  Fälle  von  Geigel,  Kulenkampff,  Küstner, 
ScHABERT,  Ortner,  Mangianti,  Meckel,  Tuczek,  Diamant,  Bruberger,  Knöve- 
nagel,  Grlmm,  Leyden,  Ortner,  Hansemann,  Dejerine,  Geronzi,  Riegel, 
Fräntzel,  Zehnter,  Spitzer,  Andral,  Morgagni,  Stoll-Krotowski,  Rune- 
berg. Ich  füge  noch  die  Fälle  von  Burke  (Fall  2)  und  Hamdi  an.  Auch  der 
O'FLAHERTYsche  Fall  und  2  von  Rokitansky  gehören  wohl  hierher. 

Die  relative  Verkleinerung  des  Herzens  und  Enge  der  Aorta  wird  bei  zahl- 
reichen Autoren  so  geschätzt,  daß  man  z.  B.  bei  einem  Erwachsenen  das  Herz  eines 
Kindes  fand,  oder  es  wird  eine  Aorta  von  einem  Umfange  gefunden,  wie  sonst  eine 
Iliaca,  Carotis  etc.  Auch  werden  häufig  sonstige  Vergleiche  gezogen.  Zahlreiche 
Messungen  der  zu  engen  Aorta  an  verschiedenen  Stellen  ihres  Verlaufes,  wie  sie  die 
einzebien  Autoren  angeben,  stellt  Vierordt  übersichtlich  zusammen. 

Die  Wand  der  Aorta  ist  mitverändert,  sie  fällt  durch  besondere  Zartheit 
und  Dünn  hei  tauf.  Andral  vergleicht  infolgedessen  die  Aorta  einer  Vene.  Virchow 
untersuchte  die  Wand  mikroskopisch  genauer.  Er  fand  alle  Schichten  verdünnt,  des 
weiteren  betont  er  wellen-  und  gitterförmige  Erhabenheiten  der  Intima,  welche  auf 
lokalen  Verdickungen  der  Intima  —  auch  die  Media  kann  beteiligt  sein  —  beruhen, 
so  daß  es  zu  sieb-  oder  netzförmigen  Bildern  kommen  kann.  Ferner  fand  er  häufig 
oberflächhche  Verfettungen  der  Intima  in  Gestalt  gelber  Flecken.  Eine  Verfettung 
kommt  auch,  aber  weit  seltener,  in  der  Media  imd  im  Herzmuskel  (z.  B.  Tuczek, 
Leyden)  vor.  Die  Media  ist  oft  atrophisch,  besteht  zum  großen  Teil  aus  Binde- 
gewebe. Virchow  betonte  auch  die  erhöhte  Elastizität  der  Gefäße  bei  der  Hypo- 
plasie. 

Sekundär  kann  sich  im  Herzen  Endocarditis  (z.  B.  Zehnter,  Tuczek)  bezw. 
in  der  Aorta  Atheroraatose  (z.  B.  Morgagni,  Tuczek,  Stoll-Krotowski)  häufig 
anschließen ,  ferner  Pericarditis ,  so  bei  Andral,  KijsTNER,  Schabert,  Kulen- 
kampff, Grimm,  Geronzi,  Tuczek  (zitiert  nach  Vierordt). 

Bei  den  geschilderten  Veränderungen  ist  es  leicht  zu  verstehen,  daß  es  Fälle 
gibt,  in  denen  es  zur  Ruptur  kam.  So  sind  solche  beschrieben  bei  Rokitansky, 
Virchow,  Geigel,  Bruberger. 

Auch  die  Aeste  der  Aorta  können  entsprechend  hypoplastisch  sein.  Vor 
allem  aber  finden  sich  an  ihnen  oft  Unregelmäßigkeiten,  die  schon  von  Fleisch- 
mann beobachtet,  von  Virchow  besonders  betont  wurden.  Ganz  besonders  häufig 
sind  es  die  Interkostalarterien,  welche  unsymmetrische,  ungeordnete 
Ursprünge  aufweisen. 

In  einigen  Fällen  fanden  sich  noch  Herzanomalien  daneben.  So  sah  Zehnter 
offenes  Foramen  ovale  und  Septum  -  ventriculorum  -  Defekt,  V.  Hansemann  neben 
enger  Aorta  einen  beträchtlichen  Muskulaturmangel  des  naturgemäß  sehr  diktierten 
linken  Ventrikels,  Geronzi  Mangel  des  Septum  atriorum.  O'Flaherty  konstatierte 
neben  einer  Aortenstenose  in  der  Gegend  des  Ductus  Botalli  allgemein  enge  Aorta. 

Es  soll  noch  erwähnt  sein,  daß  in  manchen  Fällen  ungenau  „enge  Aorta"  sich 
vermerkt  oder  beschrieben  findet.  Da  liegt  wohl  eine  partielle  Hypoplasie  vor  — 
nicht  emen  der  typischen  Sitze  betrefiend  —  doch  sind  die  Fälle  zu  ungewii^,  um 
besondere  Besprechung  zu  finden. 

Aus  eigener  Erfahrung  möchte  ich  noch  hinzufügen,  daß  ich  bei 
Lungenphthisen  des  verschiedensten  Alters  recht  häufig  Hypoplasie 
der  Aorta  und  sehr  oft  gleichzeitig  des  Herzens  feststellen  konnte. 
Fast  ausnahmslos  fand  ich  daneben  die  beschriebene  Unregelmäßig- 
keit der  Interkostalarterien. 

In  Hinsicht  auf  das  Geschlecht  fand  Vierordt  unter  den  30 
von  ihm  zusammengestellten  Fällen  21  männliche,  9  weibliche  Indi- 
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dduen.  Ich  habe  unter  33  Fällen  24  männliche,  9  weibliche  ge- 
linden. 

.  Was  das  Alter  betritft,  so  fand  Vierordt  9 Fälle  unter 20  Jahren, 
.5  zwischen  20  und  30,  5  zwischen  30  und  40  und  1  mit  55  Jahren. 
;ch  fand  unter  32  von  mir  unter  diesem  Gesichtswinkel  zusammen- 
^•estellten  Fällen  10  im  Alter  unter  20  Jahren  gestorben,  17  zwischen 
?0  und  30,  4  zwischen  30  und  40,  und  einen  älteren.  Es  sind  fast 
Lie  gleichen  Zahlen  wie  die  Vierordts.  Den  Mitteljahren  fallen 
lIso  diese  Individuen  zumeist  zum  Opfer;  selten  erreichen  sie  ein 
töheres  Alter. 

Wir  kommen  jetzt  zu  den  Einwänden,  welche  gegen  die 
^ehre  von  der  Hypoplasie,  besonders  der  Aorta,  er- 
loben  worden  sind. 

Lewikski  warnte  schon  1879  vor  der  Verwechslung  enger  und  dehnbarer 
horten.  Verschiedene  Stellen  aber  seien  verschieden  dehnbar  und  der  Befund  der 
Lutopsie  brauche  nicht  dem  Zustand  intra  vitam  zu  entsprechen.  Dehnbarkeit  und 
/"ollKommenheit  der  Elastizität  müßten  mit  in  Rechnung  gestellt  werden.  Im  An- 
chluß  an  einen  Vortrag  Fräntzels  im  BerHner  Verein  für  innere  Medizin  betonten 
odann  Müller,  Guttmann  und  Litten  ebenfalls,  daß  eine  auf  dem  Sektions- 
isch  eng  erscheinende  Aorta  noch  nicht  das  gleiche  für  das  Leben  beweise;  ins- 
esondere  bei  jungen  Leuten  erscheine  die  sehr  dehnbare  Aorta  häufig  nur  bei  der 
Sektion  eng. 

Die  stärksten  Einwände  erhob  1897  Suter.  Er  stellte  die  schon  von  Leavinski 
lostidierten  Dehnbarkeitsbestimmungen  an  und  fand,  daß  die  Weite  der  Aorta  nach 
Liter  und  Geschlecht  verschieden  ist.  Die  Aorten  junger  Leute  sind  dehnbarer  und 
rscheinen  somit  enger,  auch  die  der  Frauen  sind  enger.  Suter  bezweifelt  auf 
Trund  seiner  Untersuchungen,  daß  die  für  die  Aortenenge  angegebenen  Zahlen 
resentlich  hinter  den  jeweiligen  normalen  zurückbleiben  und  bezweifelt  auch,  daß 
in  Hindernis  für  die  Zirkulation  bestehe  und  somit  überhaupt,  daß  Beweise  für  die 
Ivpoplasie  im  Sinne  Virchows  erbracht  seien. 

Entsprechendes  nimmt  auch  Scheel  an,  indem  er  die  Aorta  thoracica  und 
bdominalis  in  Betracht  zog.  Er  erkennt  eine  relativ  enge  Aorta  nur  für  die 
*  über  täts  jähre  —  das  Wachstum  des  Aortenlumens  hält  hier  mit  dem  allgemeinen  Wachs- 
am nicht  gleichen  Schritt  —  besonders  für  schnell  wachsende  Leute  an.  Letzteres 
:onstatierte  auch  Strasburger,  der  in  einer  neuen  Untersuchungsreihe  auch  den 
Jeweis  abnormer  Enge  jener  Aorten  nicht  für  erbracht  hält ;  er  betont  ferner,  „daß  die 
Cnge  des  Gefäßes  allein  genommen  noch  gar  nichts  für  die  absolute  Größe  der 
?lapazitätszunahme,  deren  es  fähig  ist,  besagt",  von  dieser  Kapazitätszunahme  aber 
längt  die  Größe  der  Herzarbeit  ab.  An  Stelle  der  „allgemeinen  Enge  der  Aorta" 
etzt  somit  Strasburger  den  Begriff  „unvollkommene  VVeitbarkeit  der  Aorta".  Er 
limmt  an,  daß  ein  solches  Krankheitsbild  möglicherweise  vorkommt,  aber  nicht  be- 
wiesen ist. 

Alle  diese  exakten  Prüfungen  stellen  in  der  Tat  gewichtige 
jründe  gegen  zu  schnelle  Annahme  einer  „Hypoplasie" 
lar  und  wir  müssen  die  wechselnden  Elastizitätsverhält- 
lisse  in  verschiedenen  Altersperioden  und  bei  den  Ge- 
ichlechtern  und  überhaupt  das  Verhältnis  der  Aorta 
;um  Gesamtkörper,  sowie  den  Begriff  der  „Weitb arkeit" 
ler  Aorta  in  der  Tat  in  Betracht  ziehen. 

Gestürzt  scheint  die  ViRCHOwsche  Lehre  aber 
keineswegs;  dagegen  spricht  schon  die  auiFallende  Koinzidenz 
ler  engen  Aorta  mit  sonstigen  makroskopischen  und  mikroskopischen 
k^'eränderungen  bezw.  Abweichungen  und  das  so  häufige  Zusammen- 
reffen derselben  mit  bestimmten  anderweitigen  Erkrankungen.  Unter- 
iuchungen,  welche  die  anatomischen  und  physiologischen  Verhältnisse 
n  Betracht  ziehen,  müssen  hier  Klärung  bringen. 
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IV.  Verbildungen  der  Klappen. 

1.  Anomalien  der  Atrioventricularklappen. 

a)  Des  Ost i um  ventrioventriculare  dextrum. 

-  Noch  schwieriger  wie  bei  den  anderen  Herzanomalien  ist  es  bei 
den  Veränderungen  der  Klappen,  und  insbesondere  der  Tricus- 
pidalis,  im  Einzelfalle  zu  bestimmen,  ob  fötale  Endo- 
carditis  oder  ob  echte  Entwicklungsstörung  vorliegt. 
Daß  die  fötale  Endocarditis  gerade  an  der  Tricuspidalis  und  über- 
haupt im  rechten  Ventrikel  mit  Vorliebe  ihren  Sitz  hat,  ist  ja  all- 
gemein bekannt. 

Wir  besprechen  zunächst  die  echten  Mißbildungen. 
Rauchfuss  wie  Vierordt  unterscheiden: 

1.  Atresie  der  Tricuspidalis  (durch  Entwicklungshemmung  sowie 
durch  fötale  Endocarditis) ; 

2.  Stenose  derselben: 

3.  angeborene  Insuffizienz  derselben. 
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ViERORDT  führt  noch  einen  Anhang  „Mißbildungen  der  Tricus- 
)idalklappe"  mit  dem  Untertitel  „Rest  embryonaler  Klappen"  an. 

Wir  wollen  uns  an  diese  Einteilung  ebenfalls  halten  und  somit 
lacheinander  die  Atresie,  Stenose,  Insuffizienz  und 
lonstigen  Mißbildungen  der  Tricuspidalis  besprechen. 

Bei  Besprechung  der  Atresie  der  Tricuspidalis  müssen 
vir  zunächst  die  entwicklungsgeschichtliche  Anlage  der  Atrio- 
rentricularklappen  in  Betracht  ziehen,  welche  durch  Einwachsen  der 
ilndocardkissen  in  den  zunächst  ungeteilten  Canalis  auricularis  ent- 
itehen.  Kühne  nahm  ein  übermächtiges  Wachstum  der 
5ndocardkisseu  als  Grundlage  der  Anomalie  an.  Vierordt 
äßt  als  Erklärung  eine  Verwachsung  zu,  „welche  die  Kommuni- 
cationsöifnung  zur  Seite  der  Endocardkissen  nicht  freiläßt".  Er  be- 
ont  des  weiteren  mit  Recht,  daß  eine  ungleiche  Abteilung 
lurch  ein  Septum  —  an  die  ungleiche  Abteilung  des  Truncus 
irteriosus  communis  und  die  Pulmonalstenose  erinnernd  —  die 
^.nomalie  erklären  könnte. 

Auch  KÜHNE  spricht  in  einer  neueren  Ai'beit  etwas  ähnliches 
lus.  Auch  er  denkt  entweder  an  die  ungleiche  Abteilung  des  Ostium 
itrioventriculare  commune  oder  daran,  daß  die  normale  Verschiebung 
lach  rechts  nicht  recht  eintritt  —  vielleicht  ist  die  Leber,  die  um 
iiese  Zeit  heranwächst,  ein  Hindernis  — ,  so  daß  das  herabwachsende 
S7"orhofsseptum  die  rechte  Seite  des  Ostium  atrioventriculare  trifft  und 
50  den  rechten  Ostiumteil  abschließt.  Da  dann  auch  das  Septum 
i^entriculare  rechts  inserieren  muß,  wäre  der  kleine,  fast  stets  resul- 
ierende  rechte,  und  große  linke  Ventrikel  (s.  unten)  ohne  weiteres 
irklärt.  So  leitet  sich  alles  naturgemäß  ab,  die  Atrophie  des  rechten 
Ventrikels  wie  die  eventuelle  Stenose  der  Pulmonalis  und  die  Er- 
veiterung der  übrigen  Herzhöhlen  (s.  unten).  Der  Septumdefekt  käme 
ils  Anpassungserscheinung  hinzu. 

Rauchpuss  läßt  als  Fälle  von  Atresie  der  rechten  Atrioventricularklappe  infolge 
wn  Entwicklungshemmung  die  Fälle  von  Keeysig,  Veolik,  Kuhn,  Valleix  und 
Peacock  gelten.  Die  Fälle  von  Klug,  Favell,  Kelly,  Sieveking,  Hiefe,  Holmes 
jezeichnet  er  als  zweifelhaft  quoad  der  Frage,  ob  Entzündung  oder  Entwicklungs- 
nißbildung  vorliegt.  Doch  reiht  Vieeoedt  von  diesen  noch  den  Fall  Kelly  und 
ferner  denjenigen  von  Chapotot  hier  ein.  Hierher  rechnen  möchte  ich  ferner  von 
ilteren  Fällen  noch  denjenigen  von  Gelpke,  sowie  die  neueren  von  Aschoef- 
iCHEEiBER  (auch  beschrieben  bei  Fabee)  und  Klihne  (2  Fälle).  Im  ganzen  etwa 
14  mit  einiger  Sicherheit  hierher  zu  zählende  Fälle.  In  diesen  Fällen  fehlt  die 
Fricuspidalis  vollständig,  es  besteht  völliger  Verschluß  des  Ostium ;  entzündliche 
Prozesse  fanden  sich  nicht,  nur  bei  Keeysig  ist  von  einem  „sehnigen  Mittelpunkt", 
and  bei  Aschoff  und  Scheeibee  von  einer  „narbigen  Stelle"  die  Eede,  doch 
rechnet  schon  Eauchfuss  den  ersteren  Fall  mit  Recht  hierher,  und  ich  möchte  es 
QQit  letzterem  auch  tun.  Diese  Fälle  boten  ausnahmslos  noch  weitere  schwere 
Anomalien  dar.  Stets  findet  sich  Septumdefekt.  Das  Septum  ventri- 
eulorum  fehlte  bei  Gelpke,  war  in  den  Fällen  von  Veolik,  Peacock  und  wahr- 
scheinlich auch  Valleix  nur  ganz  rudimentär  vorhanden,  wies  bei  Keeysig  2  Defekte 
auf  und  war  auch  bei  Nuhn,  Kelly,  Chapotot,  Aschoff  -  Scheeibee,  Hiffe, 
Kühne  defekt.  Das  Septum  atriorum  zeigte  ebenfalls  erhebliche  Defekte  in  den  Fällen 
von  NuHN,  Chapotot,  Gelpke,  Klihne,  und  fehlte  fast  ganz  im  zweiten  Falle  von 
Kühne.  In  den  von  Ratjchfuss  zusammengestellten  Fällen,  sowie  ferner  bei  Kelly, 
Aschoff-Scheeibee,  Kühne  sind  Foramen  ovale  und  Ductus  Botalli  offen  gefunden 
worden.  Von  weiteren  Anomalien  am  Herzen  fanden  sich  Transpositionen 
der  großen  Arterien  (gleichzeitig  Mangel  des  Isthmus  aortae)  bei  Keeysig,  sowie 
bei  Gelpke  (wo  zugleich  der  Conus  aorticus  eine  Art  dritten  Ventrikels  bildete), 
unvollkommene  Transposition  bei  Peacock,  zweiklappiges  Pulmonalostium  bei 
Aschoff-Scheeibee,  Venenanoraalien  bei  Valleix.  Im  letzteren  Falle  bestand 
zugleich  Situs  inversus,  Hasenscharte,  Kieferspalte  und  Milzmangel.  Bemerkenswert 
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ist  noch,  daß  Gelpee  einen  rudimentären  Sehnenfaden  am  Zugang  der  Pulmonalis 
als  einzigen  Rest  der  Tricuspidalis  auffaßt. 

Die  Pulmonalarterie  ist  bis  auf  den  Fall  Aschoff-Schreiber, 
wo  sie  im  Conus  leicht  verengt  war,  stets  von  normalem  Kaliber, 
von  Vrolik  und  Peacock  sogar  weiter  als  normal  gefunden  worden. 

Die  linke  Kammer  und  der  rechte  Vorhof  erscheinen 
weit,  die  rechte  Kammer  dagegen ,  wenn  überhaupt  eine  Teilung 
in  2  Ventrikel  richtig  durchgeführt  ist  (s.  oben),  verkümmert,  eng 
und  klein.  Kühne  bemerkt,  daß  in  einem  seiner  Fälle  nur  der 
Conusteil  des  rechten  Ventrikels  ausgebildet  war,  der  eigentliche 
Ventrikelraum  gar  nicht. 

Die  Fälle,  in  denen  sich  bei  Cor  biloculare  und  Truncus  com- 
munis keine  Tricuspidalklappen ,  sondern  ein  gemeinsames  Atrio- 
ventricularostium  fand,  sind  schon  anderen  Ortes  beschrieben.  Auch 
die  Fälle  von  Valette  und  Turner,  die  Vierordt  erwähnt,  sowie 
derjenige  von  Revilliod  zeigen  neben  zahlreichen  anderen  Anomalien 
das  Unterbleiben  einer  Differenzierung  in  eine  Tricuspidalklappe,  so 
daß  in  den  beiden  letzten  Fällen  nur  ein  gemeinsames  vierzipfliges 
Ostium  an  der  Atrioventriculargrenze  besteht.  Arnold  hatte  sogar 
ein  solches  gemeinsames  Ostium  für  alle  Fälle  angenommen,  in  denen 
der  basale  Teil  des  Septum  atriorum  sich  nicht  ausgebildet  hat ;  doch 
stehen  dem  andere  Fälle  entgegen. 

Noch  viel  seltener  als  die  Nichtanlage  der  Tricuspidalis  infolge 
von  Entwicklungshemmung  ist  ihre  Stenose.  Raüchfuss  rechnet 
nur  die  Fälle  von  Peacock  (p.  91)  und  Romberg  und  als  zweifelhaft 
den  von  Robinson;  Vierordt  außer  den  beiden  ersteren  noch  den- 
jenigen von  KucHER  hierher.  Mit  Wahrscheinlichkeit  kann  man 
noch  die  beiden  Fälle  von  Venturi  und  in  gewissem  Sinne  noch 
denjenigen  von  Griffith  hier  einreihen. 

Im  Falle  Peacock  fanden  sich  2  Defekte  im  Septum  ventriculorum,  die  Pul- 
monalis war  sehr  weit,  der  linke  Ventrikel  ebenso  und  hypertrophisch,  der  rechte 
klein.  Die  Ventrikel  verhielten  sich  bei  Romberg  ebenso,  die  Tricuspidalklappe  war 
hier  hochgradig  stenotisch.  Ebenso  letzteres  im  Fall  Kucher.  Die  beiden  Fälle 
von  Ventüri  zeigten  die  Aortenklappe,  Mitralis  und  Tricuspidalis  verengt,  das  Herz 
hypertrophisch.  Da  sich  dieser  Zustand  bei  zwei  Schwestern  fand,  denkt  Venturi  an 
echten  Mißbildungsdefekt.  Im  Falle  Griffith  war  die  Tricuspidalklappe  in  der 
Art  mißbildet,  daß  ein  Teil  des  rechten  Ventrikels  blind  abgetrennt  war.  Auch 
hier  ist  Stenose  der  Klappe  anzunehmen;  das  Foramen  ovale  war  in  diesem 
Falle  offen. 

Auch  die  kongenitale  Insuffizienz  der  Tricuspidalis  ist 
sehr  selten. 

Rauchfüss  führt  die  Fälle  von  Ebstein,  Steffen  und  einen  eigenen,  Vier- 
ordt dazu  noch  denjenigen  von  Szegö  an  und  als  fraglich  den  von  Smith- 
Shengleton.  Hierher  gehören  wohl  noch  die  älteren  Fälle  von  Riecke,  Haller, 
Krause,  Marxsen,  Vernon,  Schumacher,  Hervieux,  Leo,  in  denen  Klappen- 
mißbildungen vorlagen,  wovon  weiter  unten  die  Rede  sein  soll,  und  auf  jeden  Fall 
sind  hier  einzureihen  die  neuen  Fälle  von  Mo.  Callum,  Geipel,  Schönenberger, 
und  Malan.  Bei  Steffen  fehlten  die  Zipfel  der  Transpidalis  vollkommen.  Geipel 
erklärt  dies  als  ungenügende  Scheidung  der  einzelnen  Segel,  dasselbe  lag  vor  im 
Falle  Schönenberger,  in  dem  auch  das  Foramen  ovale  offen,  die  Pulmonalis 
relativ  eng  war.  Auch  im  Falle  Rieckes  fehlen  die  lYicuspidalsegel  vollkommen. 
Eine  völlige  Verbildung  der  Tricuspidalis  liegt  auch  im  Falle  Marxsen  vor. 

Im  Falle  Ebstein  war  nur  ein  rudimentärer  Zipfel  der  Tricuspidalis  vorhanden. 
Statt  des  vorderen  und  des  hinteren  Zipfels  bestand  eine  Membran,  welche  mit  der 
rechten  erweiterten  Kammer  in  Verbindung  stand  und  diese  —  mit  einem  Spalt  und 
Foramina  versehen  —  in  2  Räume  teilte.  Auch  das  Vorhofseptum  zeigte  Defekte, 
eine  Valvula  Thebesii  fehlte.    Der  Fall  Mc  Callums  wird  in  bezug  auf  die  Miß- 
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bildung  der  Tricuspidalis  als  dem  Ebsteins  entsprechend  bezeichnet.  Von  den 
Fällen  Geipels  ähcelte  besonders  der  dritte  dem  von  Ebstein  beschriebenen.  An 
Stelle  der  Klappensegel  der  Tricuspidalis  hing  in  allen  3  Fällen  dieses  Autors  ein 
breites  Band  oder  ein  Sack  in  die  Ventrikelhöhle  hinein.  Die  Papillarmuskeln  fehlten 
zum  Teil.  Der  erwähnte  Sack  und  die  im  P'alle  3  quer  durch  die  Kammer  ziehende 
Platte  wird  durch  Zurückgehen  auf  ganz  frühembryologische  Zustände,  durch  Per- 
sistenz des  Endothelrchres  durch  den  gesamten  Ventrikel  erklärt,  und  zwar  herab- 
hängend vom  Atrioventricularring,  aber  im  Conus  der  Wand  sich  anlegend. 

Im  Falle  Szegös  war  Ductus  Botalli  und  Foramen  ovale  leicht  offen,  das 
öeptum  ventriculorum  defekt.  Bei  Shingleton  fand  sich  nur  Dilatation  des  Ostium 
atrioventriculorum  dextrum,  ohne  daß  sich  mit  Bestimmtheit  sagen  läßt,  ob  die 
Veränderung  kongenital  und  welcher  Natur  sie  war.  In  dem  von  Mälän  jüngst 
beschriebenen  Fall  sind  2  Zipfel  verkümmert,  der  obere  ist  wie  ein  Segel  gespannt, 
direkt,  ohne  Behnenfäden,  angeheftet.  Das  Herz  war  sonst  ganz  intakt,  was  schon 
Moussus  als  eine  Seltenheit  bezeichnet  hatte.  Die  Insuffizienzerscheinungen  —  die 
Vibration  des  großen  Zipfels  und  der  geringe  Rückfluß  erzeugten  ein  Geräusch  — 
waren  gering. 

Was  endlich  die  sonstigen  Mißbildungen  der  Tricus- 
pidalis angeht,  so  betrelFen  sie  zunächst  die  Zahl  der  Zi|pfel  der 
Klappe. 

Hier  kommt  eine  Reduzierung  der  Zahl  auf  z  wei ,  wie  sie  z.  B.  Haller, 
Krause  (welcher  diese  Erscheinung  —  eine  Nichttrennung  des  vorderen  und  hinteren 
Zipfels  —  für  in  2Ü  Proz.  der  Fälle  auftretend  hält),  Schumacher,  Miura,  Leo, 
Della  Rovere  beschrieben,  sowie  eine  Reduzierung  auf  eine  Klappe  (Malan, 
Ebstein,  Mc  Callum  s.  oben)  oder  auch  endlich  ein  völliges  Fehlen  der 
Zipfel  (s.  oben)  in  Frage.  Andererseits  ist  auch  eine  Vermehrung  der  Zipfel 
mehrfach  beschrieben  worden.  So  sah  Otto  in  2  Fällen  4  Zipfel,  ebenso  Hessel- 
bach und  Hepburn;  Haller  beobachtete  eine  6-zipfelige  Klappe  und  erwähnt  eine 
gleiche  Angabe  von  Rosen  und  Garengeot.  Theremin  erwähnt  Fälle  von  exzessiver 
Ausbildung  wie  völliger  Atrophie  einzelner  Segel.  Erstere  war  besonders  hochgradig 
zugleich  mit  Atresie  des  linken  Atrioventricularostiums  bei  einem  2  Tage  alten  Knaben. 
Eigenartig  sind  die  Fälle,  in  denen  eine  Extraklappe  in  eines  der  Segel  so  ein- 
gefügt ist,  daß  man  neben  der  großen  Klappe  eine  kleine,  also  gewissermaßen 
2  Klappen  unterscheiden  kann.  Hierher  gehörige  Fälle  sind  beschrieben  schon  von 
Morgagni,  Winslow,  Haller,  ferner  von  Biesiadecki,  Pisenti,  Matthiessen. 
Eine  Transposition  von  Mitralis  und  Tricuspidalis  beschrieben  Giovanni  und  Taruffi. 
In  ersterem  Falle  war  von  beiden  Klappen  je  ein  Zipfel  rudimentär  entwickelt. 

Zum  Schluß  seien  noch  folgende  Fälle  kurz  angeführt,  in  denen  ebenfalls  eine 
—  wenn  auch  in  den  einzelnen  Fällen  verschiedene  —  Vorbildung  der  Tricuspidal- 
klappe  vorlag:  Vernon,  Hervieux,  Raab,  Marxsen,  Rudolph  (2  Fälle),  Det- 
WILLER  (zugleich  Verbildung  der  Mitralis  und  Defekt  im  Septum  atriorum). 

Die  relativ  häufigeren  Fälle,  in  denen  sich  kongenitaler  Verschluß  oder  Stenose 
bezw.  Mißbildung  des  Ostium  venosum  dextrum  mit  Pulmonalstenose  und  besonders 
Atresie  kombiniert  findet,  sind  schon  bei  letzterer  aufgezählt  und  besprochen. 

Wir  wollen  hier  noch  kurz  das  Lebensalter  einiger  der  an- 
geführten Fälle  zusammenstellen. 

Von  den  Fällen  von  Atresie  der  Tricuspidalis  starben  im  ersten  Monat  2  (Fälle 
von  Kreysig  und  Valleix),  im  ersten  halben  Jahr  2  (Nuhn,  Kelly)  bis  zu  einem 
Jahr,  des  weiteren  die  beiden  Fälle  von  Kühne.  Ein  Alter  gegen  2  Jahre  erreichte 
das  von  Chapotot  beschriebene  Mädchen,  ein  etwas  höheres  Alter  der  von  Aschoff- 
Schreiber  beobachtete  Knabe.  Die  von  Vrolik  und  Peacock  beschriebenen 
Fälle  starben  in  einem  Alter  von  etwa  9  Jahren  und  das  ohne  Vergleich  höchste 
Alter  erreichte  der  Fall  Gelpke,  welcher  27  Jahre  alt  ward. 

Noch  früher  ist  der  Tod  in  den  Fällen  von  Stenose  eingetreten:  Der  von 
KuCNER  mitgeteilte  Fall  starb  nach  24  Stunden,  der  von  Peacock  nach  7  Monaten, 
der  Fall  Robinson  erreichte  ein  Alter  von  Vj^,  derjenige  von  Romberg  ein  solches 
von  4,  und  endlich  der  GRiFFiTHsche  ein  Alter  von  5  Jahren. 

Von  den  Fällen  von  Insuffizienz  der  Tricuspidalis  starben  nur  2  (Steffen 
und  Szegö)  bis  zum  Ablauf  des  2.  Jahres,  ferner  der  Fall  Schönenbergfr  mit 
4V2  Jahren,  während  die  Fälle  Smith-Shingleton,  Ebstein,  Mc.  Callum  und 
Malan  ein  Alter  von  13  Jahren,  19  Jahren,  80  Jahren  und  sogar  60  Jahren  er- 
reichten. Ebenso  schwanken  bei  den  in  der  letzten  Rubrik  besprochenen  Anomalien 
der  Klappe  die  Todeszeiten  außerordentlich  (der  Mann  Detwillers  erreichte  das 
Alter  von  83  Jahren). 
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In  allen  diesen  Fällen  sind  die  stets  erheblichen  sonstigen  Herzanomalien  für 
den  Tod  natürlich  durchaus  mitbestimmend. 

Die  beschriebenen  Fälle  scheinen  sich  auf  die  beiden  Ge- 
schlechter ziemlich  gleichmäßig  zu  verteilen.  Das  sonst  übliche 
Ueberwiegen  des  männlichen  Geschlechts  läßt  sich  hier  kaum  kon- 
statieren. 
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In  anderen  Fällen  wird  eine  Atresie  des  Ostium  atrio- 
ventriculare  dextrum  auf  fötale  Endocarditis  bezogen. 
Es  bestehen  deutliche  Residuen  der  Entzündung-,  oft  auch 
zugleich  an  anderen  Stellen. 

Hierher  rechnet  Rauchfuss  die  Fälle  von  Burdach,  Schüberg,  Henriette, 
Ferber  und  Barlow.  Die  Fälle  Klug  und  Döbner  scheint  er  auch  mit  Wahr- 
scheinlichkeit hierher  zu  stellen,  während  er  für  die  von  Favell,  Kelly,  Sieve- 
KING,  HiFFE,  Holmes  die  Frage  der  Genese  offen  läßt.  Gegen  eine  solche  Trennung 
führt  Vierordt  mit  Recht  an,  daß  diese  „Endocarditis"  auffallenderweise  fast  nur 
in  den  ersten  Wochen  des  intrauterinen  Lebens  einsetzt,  sowie  daß  fast  nur  Atresien, 
nicht  Stenosen  zustande  kommen. 

Auch  ich  konnte  aus  den  Arbeiten  keine  Klarheit  gewinnen,  welche  Fälle  einer 
Endocarditis,  welche  einer  Entwicklungshemmung  entstammen.  Doch  scheint  mir 
das  letztere  das  zumeist  Wahrscheinlichere,  so  in  dem  Falle  Favells,  in  dem  zu- 

fleich  die  Pulmonalklappen  fehlten.  Von  den  von  Rauchfüss  hier  eingereihten 
'allen  zeigten  die  von  Schtjberg  und  Ferber  auch  Septumdefekte.  Am  ehesten 
endocarditischen  Ursprungs  scheinen  mir  noch  die  Fälle  von  Barlow  uud  Hen- 
riette, in  denen  auch  die  Mitralis  endocarditische  Veränderungen  aufwies.  Im 
Falle  Barlows  lag  allerdings  auch  Aortenstenose  in  der  Gegend  des  Ductus 
Botalli  vor. 

Eine  fötale  Endocarditis,  welche  schon  in  foetu  Erscheinungen  gemacht  und 
zu  Vegetationen  auf  der  Tricuspidalis  (und  Bicuspidalis)  führte,  erwähnen  auch 
Massmann,  Schmitt,  Andreas.  Barth  fand  in  einem  entsprechenden  Falle  endo- 
carditische Insuffizienz  der  Tricuspidalis  bei  einem  Totgeborenen. 

Die  Fälle  Klug  und  Döbner,  in  denen  gleichzeitig  Pulmonalstenose  vorlag, 
sind  dort  mit  aufgezählt. 

Von  allen  12  von  Rauchfuss  erwähnten  Fällen  starben  6  (Fälle  Sievekinö, 
Barlow,  Hiffe,  Kelly,  Klug,  Schuberg)  zwischen  dem  2.  und  12.  Monat,  ein 
weiterer  (Fall  Ferber)  im  2.  Jahr,  3  lebten  bis  zum  10.  Jahr  (Fälle  Henriette, 
Favell,  Döbner);  der  von  Holmes  beschriebene  Fall  erreichte  ein  Alter  von  21, 
der  von  Bürdach  mitgeteilte  ein  solches  von  27  Jahren.  Die  Fälle  Barlow, 
Henriette,  Klug  betrafen  Mädchen,  die  anderen  männliche  Individuen. 

Barlow,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XXVII,  1876,  p.  I40. 
Barth,  France  med.,  T.  XXVII,  1880. 

Burdach,  Observ.  de  morb.  cord.  struct.,  Habilitschr.,  Regiomont.  1829. 
Döbner,  Wiener  med.  Presse,  1872. 

favell,  Hiffe,  Holmes,  Kelly,  Klug,  Schuberg,  Sieveking,  s.  p.  476. 
Ferber,  Arch.  f.  Heilkunde,  1866,  p.  423. 

Henriette,  Bull,  de  l'Acad.  roy.  de  Belgique,  S.  2,  T.  IV,  1861,  p.  5.    Gat.  med.  de 

Paris,  1861,  p.  618. 
Massmann,  Mon.  f.  Geb.,  Bd.  IV,  1854,  P-  81. 
Schmidt,  s.  Ahlfeld. 


b)  Anomalien  des  Ostium  atrio ventriculare  sinistrum. 

Noch  weit  spärlicher  ist  das  über  die  kongenitalen  Veränderungen 
der  Mitralis  zu  Sagende,  und  ganz  besonders  gering  ist  hier 
die  Kasuistik,  wenn  wir  von  den  Fällen  absehen,  welche  Pul- 
monalstenosen  komplizieren  —  (z.  B.  Fälle  von  Blackmore,  Hodgson 
und  Leadam,  Mayne  und  Glas)  —  und  insbesondere  von  denjenigen, 
welche  Aortenstenosen  bezw.  Atresien  begleiten  —  z.  B.  Fälle  von 
Rokitansky,  Ritter,  Fisher  (Fall  1).  Alle  diese  Fälle  aber  sind 
an  den  betreffenden  Stellen  bereits  besprochen. 

Otto  erwähnt,  daß  RusT  die  Mitralis  „sehr  verkrüppelt"  gefunden  habe. 
Rauchfuss  zitiert  außer  den  oben  erwähnten  Fällen  von  Rokitansky  und  Ritter 
den  HASSE-FÖRSTERschen  Fall  von  hochgradigem  Defekt  des  Septum  ventriculorum 
und  Atresie  des  Ostium  atrioventricuJare  sinistrum. 

Vierordt  führt  noch  die  Fälle  Josts  und  Theremins  von  Atresie  der  Mitralis, 
und  Blackmores  (s.  oben)  von  Stenose  derselben  an. 

Dazu  kommen  noch  von  neueren  Fällen  diejenigen  von  Spolverini-Barbieri 
(Atresie  der  Mitralis)  und  Stow. 
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Der  Fall  Hasse-Föester  zeigt  ausgedehnten  Septumdefekt  und  offenes  Foramen 
ovale,  sowie  Ductus  Botalli.  In  den  Fällen  von  Jost  und  Theremdst  (No.  106) 
fehlten  das  linke  Ostium  venosum  und  die  Bicuspidalis  vollständig,  ebenso  die 
Papillarmuskeln  im  enorm  reduzierten  linken  Ventrikel.  Der  Ductus  Botalli  war  in 
beiden  Fällen,  das  Foramen  ovale  im  ersteren  offen.  Dieser  Fall  weist  auch  einen 
zum  Teil  von  anomalen  Tricuspidalzipfeln  bedeckten  Defekt  im  Septum  ventri- 
culorum  auf,  des  weiteren  bestand  in  Josts  Fall  auch  Aortenstenose  in  der  Gegend 
des  Ductus  Botalli.  Im  Falle  Theremin  fand  sich  muskuläre  Hypertrophie  des 
Conus  arteriosus  dexter.  Die  Pulmonalis  zeigte  in  beiden  Fällen  nur  zwei  Semi- 
lunarklappen.  In  beiden  Fällen  bestanden  auch  sonstige  Abnormitäten.  Das  7  Tage 
alte  Mädchen  Josts  zeigte  Hasenscharte  und  Wolfsrachen ,  der  2-tägige  Knabe 
Theremins  Hufeisen  niere. 

Der  neuere,  von  Spolverini-Bärbieri  als  Fall  7  veröffentlichte  Fall  stellt 
vielleicht  den  reinsten  Fall  von  kongenitaler  Mitralatresie  dar;  hier  fand  sich  bei 
einem  1^/^  Monate  alten  Knaben  außer  der  völlig  geschlossenen  Mitralis  von  sonstigen 
Anomalien  nur  ein  Defekt  im  Septum  ventriculorum. 

Im  Falle  Stow  bestand  zugleich  Mitralis-  und  Tricuspidalisstenose;  dasselbe 

—  kombiniert  noch  mit  Aortenstenose  —  in  den  schon  besprochenen  Fällen  von 
Venturi.    Smith  beschrieb  ebenfalls  eine  kongenitale  Stenose  der  Mitralis. 

Als  Ursache  der  Atresie  der  Mitralis  sind  Wachstumsanomalien  und  vielleicht 
Verwachsungen  der  Endocardkissen  zu  beschuldigen. 

Die  Mitralis  wurde  rudimentär  bei  einem  4'/2-uionatlichen  Knaben  von  Frick 
beobachtet,  sie  verband  hier  den  linken  Vorhof  mit  dem  rechten  Ventrikel.  Das 
Septum  ventriculorum  war  defekt,  die  Aorta  lag  vor  der  Pulmonalis;  eine  falsche 
Anlage  des  Kammerseptums  wird  für  das  Primäre  gehalten. 

Von  sonstigen  Mißbildungen  der  Mitralis  seien  noch  folgende  Fälle  erwähnt. 
Schumacher  fand  bei  einer  20-jährigen  Frau  eine  einzipflige  Mitralis  (neben  zwei- 
zipfliger Tricuspidalis,  s.  oben).  Babesiu  sah  vierzipflige  Mitralis ,  Cordell  be- 
obachtete isoliertes  Fehlen  des  hinteren  Segels  bei  einem  Fötus,  Potocki  neben 
anderen  Anomalien  eine  hypoplastische  Mitralis.  Marckwald  faßt  einen  im  Aorten- 
segel der  Mitralis  von  ihm  beobachteten  Defekt  (50-jähriger  Mann)  als  kongenital 
auf.  In  der  Diskussion  (Pathologentag  1899)  wiesen  Chiari  und  v.  Hansemaiw 
auch  auf  die  Möglichkeit  einer  Endocarditis  in  diesem  Falle  hin.  Die  Fälle,  in 
denen  Eokitansky  neben  Defekten  des  hinteren  Septum  ventriculorum  (Fall  I 
B  2,  3,  4  und  5),  und  neben  fast  vollständigem  Defekt  bezw.  Rudiment  des 
primären  Septum  atriorum  und  Defekt  des  hinteren  Septum  ventriculorum  (Fall  II, 
A  1  und  A  2  Fall  1 — 6)  gespaltenen  Aortenzipfel  der  Bicuspidalis  fand,  seien  hier 
nur  erwähnt. 

Degen  sah  bei  einem  22-jährigen  Mädchen  ein  durch  Verwachsung  der  zwei 
Zipfel  entstandenes  doppeltes  Ostium  atrioventriculare.  Genetisch  nimmt  Degen 
ein  zu  weitgehendes  Entgegenwachsen  der  zwei  Endocardwülste  an.  Greenfield 
beobachtete  bei  einem  28-jährigen  Manne  2  Löcher  —  ein  großes  und  ein  kleines 

—  in  der  Mitralis,  welche  mit  Klappen  versehen  waren. 

Eine  doppelte  Mitralklappe  beobachtete  ferner  Cohn,  indem  sich  hier  eine 
zweite  aber  kleinere  Klappe  parallel  der  ersten  vorfand.  Der  71  Jahre  alte  Mann 
wies  als  weitere  Anomalien  doppelte  Nierenvenen  und  -arterien  auf.  Während  Pisenti 
(s.  auch  unter  Tricuspidalis)  diese  doppelten  Artrioventricularostien  von  fenestrierten 
Valvulae  (sie  finden  sich,  wenn  auch  seltener  als  an  den  Serailunarklappen  [s.  dort], 
auch  an  den  Zipfelklappen  und  sind  auf  Einrisse  oder  Entwicklungshemmungen  zu 
beziehen),  an  deren  Oeffnungen  sich  dann  Klappen  bilden  sollen,  ableitet,  nimmt 
Cohn  eine  Exzeßbildung  an. 

In  dem  bei  den  Anomalien  der  Tricuspidalis  erwähnten  Falle  von  Biesiedacki 
war  auch  die  Mitralis  mißbildet. 

Zuletzt  sei  hier  noch  eine  sehr  komplizierte  Abnormität,  die  Lorenz  beschrieben 
hat,  erwähnt.  Hier  bestand  fast  völliger  Defekt  des  Septum  atriorum  und  des  oberen 
Teils  des  Septum  ventriculorum.  Die  Lungenvenen  mündeten  in  eine  Bucht  der 
Atrienwand.  Die  Valvula  Eustachii  war  nicht  zu  finden.  Der  Aortenzipfell  der 
Mitralis  war  in  diesem  Falle  gespalten  und  mit  einem  Zipfel  der  Tricuspidalis  ver- 
wachsen. 

Blaclemore,  Edinburgh  med.  and  surg.  Journ.,  Vol.  XXXIII,  1830,  p.  268. 
Cohn,  In.-Diss.  Königsberg,  1896. 

Cordell,  Tr.  of  med.  and  surg.  Fac.  of  Maryland,  Baltimore  I884,  f.  218. 

Degen,  In.-Diss.  Greifswald,  1908. 

Fisher,  Brit.  med.  Journ.,  1902,  Vol.  I,  p.  639. 

Frick,  Korrbl.  f.  Schweiz.  Aerzte,  Jahrg.  29,  1899,  p.  449. 
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Greenfield,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XXVII,  1876,  p.  128. 

Hasse-Förster,  Försters  Mißhildungen  des  Menschen,  Jena  1861,  Taf.  18. 

Jost)  In.-Diss.  Gießen,  1896. 

Kelly,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XXI,  1871. 

Ziorens,  Med.  Jahrb.  d.  k.  k.  Ges.  d.  Aerzte,  Wien  1880,  p.  197. 
Marckwald,  Verh.  d.  Deutsch,  path.  Ges.,  1898,  Tagung  1,  p.  138. 
PotocJci,  Progres  med.,  1886,  p.  776  (Soc.  Anat.  SS.  IV.  1886). 
Schumacher,  Wiener  med.  Wochenschr.,  1873,  p.  854. 
Sinith,  London  med.  Gaz.,  I846. 

Spolverini-Barbieri,  Jahrb.  f.  Kinderheilk.,  Bd.  LVI,  1902,  p.  472.    (S.  3,  Bd.  VI.) 
Stow,  Americ.  Journ.  of  med.  Sc,  Vol.  CXXX,  1905,  p.  329. 
Th^r^min,  Etüde  sur  les  affect.  cong.  du  caeur,  Paris  1885. 

Noch  weit  weniger  Bestimmtes  als  über  die  durch  fötale  Endo- 
carditis  verursachten  Mißbildungen  des  Ostium  atrioventriculare  dextrum 
läßt  sich  über  ebenso  entstandene  des  Ostium  atrioventriculare 
sinistrum  aussagen. 

Es  handelt  sich  hier  fast  stets  nur  um  Begleiterschei- 
nungen auch  anderorts  lokalisierter  Endocarditiden. 
Die  von  Taruffi  hier  angeführten  Fälle  von  endocarditischer  isolierter 
Bicuspidalstenose  erkennt  Vierordt  mit  Recht  nicht  an.  Pott  führt 
auch  an,  daß  er  keinen  veröffentlichten  Fall  dieser  Art  für  einwand- 
frei hält. 

In  späterer  Zeit  fötalen  Lebens,  wenn  die  Klappe 
völlig  ausgebildet  ist,  kommt  hingegen,  wie  auch  Vierordt 
hervorhebt,  Endocarditis  an  ihr  vor.  Sie  ähnelt  jetzt  der  des 
postuterinen  Lebens  und  bewirkt  Stenose,  Insuffizienz  oder  beides. 
Im  einem  Teil  der  Fälle  kombiniert  sich  die  Endocarditis  mitralis  mit 
solcher  des  rechten  Herzens,  doch  ist  erstere  selbst  unter  solchen  Be- 
dingungen noch  sehr  selten.  Haranger  und  Blache  haben  ein- 
schlägige Beobachtungen  mitgeteilt,  hierher  gehört  vielleicht  auch  der 
Fall  Ayrolles. 

Ayrolles,  Rev.  mens.  d.  malad,  d.  l'enf.,  T.  III,  1885,  p.  222. 
mache,  These  de  Paris,  1869. 
Haranger,  These  de  Paris,  1882. 

2.  Anomalien  der  Semilunarklappen. 

Auch  an  den  Semilunarklappen  bestehen  die  kongenitalen 
Anomalien  besonders  in  Abweichung  der  Zahl  und  eventuell 
der  Größe  der  Klappen. 

Sehr  häufig  ist  die  Zahl  der  Klappen  auf  2  reduziert,  zuweilen 
auch  auf  1,  manchmal  finden  sich  auch  4  und  ganz  vereinzelt  5  Klappen. 
Dies  findet  sich  sowohl  an  der  Aorta,  wie  auch  an  der  Pulmonalis. 
Ja  es  kann  auch  wie  im  Falle  Potockis  ein  Truncus  arteriosus  com- 
munis mit  nur  2  Semilunarklappen  versehen  sein. 

Schon  Meckel  und  ganz  besonders  Dilg  betonten  das  vor- 
wiegende Vorkommen  der  Anomalien  an  der  Pulmonalis 
gegenüber  der  Aorta. 

Dilg  stellte  die  ihm  bekannten  Fälle  tabellarisch  zusammen. 
Er  zählte  2  Aortenklappen  in  24  Fälllen, 

2  Pulmonalklappen  in  64  Fällen, 

4  Aortenklappen  in  2  Fällen, 

4  Pulmonalklappen  in  24  Fällen, 

5  Aortenklappen  in  2  Fällen, 

5  Pulmonalisklappen  in  2  Fällen. 
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Demgegenüber  fand  Vm,  der  16  Fälle  zusammenstellte,  die  Aorta  über- 
wiegend —  so  unter  10  unanfechtbaren  Fällen  die  Aorta  7mal,  die  Pulmonalis 
nur  3mal  —  beteiligt.  Auch  Bäbes  fand  7mal  zweiklappige  Aorta  gegenüber  nur 
4  Fällen  ebensolcher  Pulmonalis. 

Wir  wollen  nunmehr  kurz  die  Anomalien  der  Aorta  und  sodann 
die  der  Pulmonalis  zusammenstellen. 

a)  Anomalien  der  Aortenklappen. 

DiLG  führt  von  Reduzierung  der  Klappen  auf  zwei  folgende  Fälle  an : 
Craigie,  Günsburg,  Lloyd,  Massone,  Rokitansky (1852),  Dowel,  Blin,  Sibbold, 
Buhl,  Boüillaud,  Rauchfdss  (1864),  Smith,  Peacock  (1866)  (2  Fälle),  Lepine, 
LiouviLLE,  Rokitansky  (1875),  Greenfield,  Peacock  (1876),  Legg,  Babesiu, 
Rauchfüss  (1878),  Peacock  (1879),  Mannoir,  Martin,  Taylor.  Dazu  kommen  noch 
Fälle  von  Van  Leeuwen,  Goodhart,  Kriegk,  Hornung,  Preisz  (2  Fälle),  Perls, 

SOMMERBRODT,    ALEZAIS,    MARTINOTTI,   VlTI,   DiCKINSON  und  TeüTON,  LoRIGA, 

Mönckeberg,  Dilg,  Reinitz,  Volbeding,  Theremin,  Babes  (7  Fälle),  Tirard, 
Ucke,  Deteindre  (4  Fälle),  Lochte,  Breschet,  Kimla  und  öcherer,  Thorel. 


Fig.  245.    Zweiklappige  Aorta  mit  Endocarditis.    (Erklärung  s.  im  Text.) 

Einige  weitere  Fälle  sind  mit  der  Pulmonalstenose  aufgeführt.  Es 
sind  über  50  Fälle  derart  bekannt. 

Zumeist  sind  die  2  Klappen  etwa  gleich  groß,  zuweilen 
ist  die  eine  größer  als  die  andere.  Relativ  häufig  besteht 
gleichzeitigAortenstenose.  In  15  der  24  von  Dilg  zusammen- 
gestellten Fälle  war  die  Aortenklappenanomalie  isoliert,  in  den  anderen 
Fällen  fanden  sich  zugleich  andere  Anomalien  des  Herzens,  darunter 


Zweiteilige  Aortenklappen. 
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am  häufigsten  —  5mal  —  Septumdefekt.  In  2  Fällen  besaßen  Aorta 
wie  Pulmonalis  nur  2  Klappen. 

Ich  füge  einen  eigenen  Fall  an,  in  dem  sich  bei  einem  Erwachsenen  eine  zwei- 
klappige  Aorta  fand,  welche  im  übrigen  hochgradige  alte  Endocarditis  aufwies,  in 
deren  Gefolge  starke  Hypertrophie  und  Dilatation  des  linken  Ventrikels  bestand. 
Hier  hatte  die  Endocarditis  offenbar  —  wie  so  häufig  —  an  einer  mißbildeten 
Klappe  angegriffen,  denn  allem  Anschein  nach  waren  nicht  etwa  2  Klappen  infolge 
der  Endocarditis  verschmolzen,  sondern  es  hatte  zuvor  nur  eine  zweiklapplge  Aorta 
bestanden.    Die  beiden  Klappen  waren  ungleich  groß  (s.  Fig.  245). 

Unter  den  Fällen  überwiegt  das  männliche  Geschlecht.  Das 
Alter  ist  durchaus  unterschiedlich,  zum  Teil  wurde  sehr  hohes  Alter 
erreicht. 

UcKE  fand  an  jeder  der  beiden  Klappen  eine  dieselbe  wieder 
in  zwei  Hälften  teilende  Naht  und  leitet  die  Anomalie  von  einer 
vierteiligen  Anlage  —  Gegenbaur  —  ab,  welche  sich  normal 
so  teilten,  daß  nur  3  Klappen  verbleiben,  während  bei  diesen  Ano- 
malien je  2  verwachsen.  Ucke  weist  als  Analoge  auf  die  Knochen- 
fische hin.  Peacock  nimmt  für  einen  Teil  der  Fälle  nachträgliche 
Verwachsung  an,  ähnlich  Preisz  und  Dilg,  doch  braucht  diese 
nicht  entzündlicher  Natur  zu  sein.  In  einem  anderen  Teil  der  Fälle 
Hegt  nach  beiden  Autoren  echte  Hemmungsbildung  vor. 

Babes  erklärt  die  meisten  FäUe  als  Anlagefehler  (die  anderen 
als  Entzündungsprodukte)  und  zwar  so,  daß  entweder  die  später  zu 
bildende  hintere  Aortentusche  nicht  angelegt  wird,  so  daß  2  seitliche 
bestehen,  oder  so,  daß  letztere  beide  zu  einer  verschmelzen  und  dann 
die  hintere  Tasche  angelegt  wird. 

Brettel  teilt  die  zweiteiligen  Aortenklappen  in  folgende  Gruppen  ein: 
Gruppe  I.    Rechte  und  linke  Klappe  sind  verschmolzen,  die  hintere  ist  er- 
halten. 

Gruppe  II.  Die  rechte  und  hintere  Klappe  sind  verschmolzen,  die  vordere 
ist  erhalten. 

Gruppe  III.    Es  bestehen  2  gleichzeitige  rechte  und  linke  Klappen. 

Die  so  häufige  Anomalie,  daß  die  Aorta  nur  2  Semilunarklappen  besitzt,  ist 
nun  aus  dem  Grunde  auch  von  besonderem  klinischen  Interesse,  well  sich  häufig 
Insuffizienz  derKlappen,  sowie  einmal  Endocarditis,  zweitens  An  eurys  ma 
der  Aorta  weiter  oberhalb  anzuschließen  pflegen.  Dilg  fand  schon  unter  seinen 
24  Fällen  in  11  eine  entzündliche  Erkrankung.  Diese  ist  also  zumeist  nicht  die 
Ursache  der  Anomalie,  sondern  schließt  sich  an  sie  an.  Babes  wie  Deteindre 
wiesen  auf  die  Endocarditis  und  das  Aneurysma  als  Folgen  der  Klappenanomalie 
in  ihren  Fällen  besonders  hin,  und  begründeten  einen  hier  bestehenden  Kausalnexus. 
Babes  nimmt  an,  daß  besonders  bei  Ueberanstrengungen  eine  Insuffizienz  der 
Klappen  eintritt  und  erklärt  das  Aneurysma  so,  daß  bei  dieser  Insuffizienz  der 
Klappen  die  mangelhafte  Ausbildung  der  Klappen  sich  auf  die  benachbarte  Aorta 
fortsetzt,  und  es  so  hier  an  einer  Stelle,  wo  die  Aorta  so  wie  so  wenig  resistent  ist 
—  Mangel  an  Stützgewebe  —  zum  Aneurysma  kommt.  Auch  soll  .die  Endocarditis 
der  Klappen  auf  die  Aorta  übergreifen  und  hier  isoliertes  Atherom  bewirken ,  ein 
weiteres  Hilfsmoment  für  die  Ausbildung  des  Aneurysma.  Er  konstatierte  auch  in 
2  Fällen  Euptur  eines  solchen. 

Auch  RiBBERT,  der  die  Affektion  im  allgemeinen  für  bedeutungslos  hält,  weist 
auf  die  Gefahr  einer  Insuffizienz  —  Umklappen  des  freien  Randes  nach  unten  in- 
folge zu  starker  Inanspruchnahme  bei  starken  Blutschwankungen  —  und  auf  sich 
-anschließende  Endocarditis  hin. 

Brettel  sah  diese  Komplikationen  der  Klappenanomalie  zwar  auch  in  einigen 
Fällen,  der  Kausalnexus  ist  ihm  aber  entgegen  Babes  und  Deteestdre  nicht 
«indeutig. 

Des  weiteren  können  die  Semilunarklappen  der  Aorta 
gänzlich  fehlen,  so  in  einem  Falle  von  Meyer  öder  einem  von 
ScHOTOwsKY,  sowie  in  zahlreichen  Fällen,  welche  aber  mit  Stenose 
oder  Atresie  der  Ostiumgegend  verknüpft  und  dort  besprochen  sind. 


482 


Kapitel  IV. 


Eine  Vermehrung  der  Klappenzahl  der  Aorta  auf  4 
fand  sich  nach  Dilg  bei  Babington  und  Paulicki;  dazu  kommen 
noch  die  Fälle  von  Kelch,  Dubreuil,  Nadans  und  Martinotti^ 
sowie  von  Zollikofer.  Eine  dreiklappige  Aorta  beschrieb 
Malacarne. 

Bei  Paulicki  und  Nadans  ist  die  eine  Klappe  etvi^as  kleiner 
als  die  anderen. 

Die  Vermehrung  der  Klappen  bezieht  Viti  im  Gegensatz  zu 
anderen  Autoren ,  welche  an  ein  Unterbleiben  der  Ver- 
schmelzung der  4-teilig  angelegten  Klappen  dachten 

(z.  B.  Peacock),  auf  Ver- 
mehrung der  Endothel- 
kissen  und  Primitiv- 
knötchen,  ähnlich  auch 
Dilg. 


Fig.  246.  Zweiteilige  Aorten- 
klappe. Anlage  zweier  weiterer  nach 
unten  gerichteter  Aortenklappen  im 
Conus  mit  geringer  Stenose  (siehe 
nächste  Figur  und  Erklärung  im 
Text). 

Als  eigenartige  Anomalie 
sei  noch  der  Befund  Pöhrles 
erwähnt.  Hier  fand  sich  bei 
einem  2-wöchentlichen  Kind 
eine  Chorda,  etwa  vom  Be- 
rührungspunkt der  rechten 
und  linken  Aortenklappe  bis 
zu  dem  der  rechten  und  hinteren  Aortenklappe  gespannt.  Als  ähn- 
liche Fälle  erwähnt  Röhrle  zwei  Präparate,  eines  von  Prof.  Niki- 
FOROPF  und  einen  Fall  vom  Erwachsenen  bei  Rosenberg. 

Archer  beschrieb  einen  Fall,  in  welchem  ein  Band  dicht  ober- 
halb der  Klappen  von  Aorten  wand  zu  Aortenwand  (s.  auch  bei  Aorten- 
stenose) zog,  und  einen  weiteren  Fall,  wo  ein  ebensolches  eine 
Semilunarklappe  mit  der  gegenüberliegenden  Aortenwand  verband. 
Moore  fand  einen  fibrösen  Ring  im  linken  Ventrikel  unterhalb  der 
Aortenklappen  und  bezieht  [ihn  auf  die  letzte  Zeit  des  intrauterinen 
Lebens. 

Ich  kann  hier  noch  die  Abbildung  (Fig.  246)  eines  Präparates  der  Heidelberger 
Sammlung  bringen.  Hier  ist  unterhalb  der  zweiteiligen  Aortenklappe  im  Conus  sinister 
ein  bindegewebiger  Ring,  welcher  auch  eine  Art  Teilung  in  zwei  Anlagen  von  Klappen 
aufweist,  so  daß  hier  gewissermaßen  noch  eine  überzählige  Reihe  von  zwei  aber  nach 
unten  gerichteten  Klappen  angelegt  ist.  Hierdurch  wird  eine  ziemlich  geringe 
Stenose  des  Conus  bewirkt.  Das  Herz  ist  sonst  fast  ganz  normal.  Dieser  Fall  ist 
offenbar  mit  dem  von  Dilg  veröffentlichten  und  schon  unter  Stenose  der  Conus 
arteriosus  sinister  aufgeführten  Fall,  dessen  Abbildung  ich  ebenfalls  beifüge  (Fig.  247), 
identisch. 

b)  Anomalien  djer  Pulmonalklappen. 

Hier  führt  Dilg  64  Fälle  von  nur  doppelten  Semil unarklappen  an  und 
zwar  folgende:  Sandifort  (2  Fälle)  (1885),  Palois,  Cäillot,  Duret,  Ribes, 
Landouzy,  Huss,  Houston,  Sanuifort  (1846),  Taylor,  Graves,  Paget,  Peacock 
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(1847),  Massone,  Jackson,  Le  Gros  Clakk,  Wintrich,  Rückert,  Buhl  (1857), 
H.  Meyer,  Lambl,  Lebert,  Stölker,  Halbertsma,  Rauchfuss  (1864)  (3  Fälle), 
Förster,  Peacock  (1866)  (8  Fälle),  Werner,  Peacock  (1870),  Deguise,  Roki- 
tansky, Peacock  (1876),  Martin,  Pott  (2  Fälle),  v.  Buhl  (1878),  Rauchfuss 
(1878)  (4  Fälle),  Peacock  (1878),  Babesiu  (2  Fälle),  Nixon,  Mackenzie,  Buhl 
(1880)  (7  Fälle).  Dazu  kommen  noch  etwa  Fälle  von  Hunter,  Taylor,  Meckel, 
Walter,  Fried  reich,  Buchanan,  Mc  Swiney,  Henle,  Arnold,  Babes  (4  Fälle), 
Pitsche,  Preisz  (3  Fälle),  Sanders,  Wyss,  Viti,  Della  Rovere,  Stadler 
Burresi,  Fussell,  Middendorf,  Stintzing,  Haury,  Lochte,  Ribbert.  Im 
ganzen  also  über  80  Fälle. 


Fig.  247.  Linksseitige  Conusstenose  mit  einer  Andeutung  zweier  weiterer,  aber 
umgekehrter  Semilunarklappen.  l  Aorta,  2  Art.-Pulmonalis ,  3  linkes  Herzohr, 
4  linkes  Ventrikel,  5  Sinus  coronarius,  6  Vena  cava  super,  sin.,  7  Lungenvenen, 
8  Vena  cava  infer.,  9  Vena  cava  super.,  10  linkes  Ventrikel,  11  rechter  Vorhof, 
12  Rechter  Ventrikel,  13  Septum  ventriculorum,  14  vordere,  15  hintere  Aortenklappe, 
16  Mündung  der  Kranzarterien,  17  Klappenanlage  im  Conus  arteriös,  sin. 

Aus  DiLG,  ViRCHOWs  Archiv,  Bd.  XCI,  1883. 

Die  Klappenanomalien  finden  sich  in  weit  mehr  als  der  Hälfte 
der  Fälle  mit  Pulmonalstenose  vereinigt.  Die  Mehrzahl  der 
Fälle  (etwa  60),  ist  daher  dort  schon  zusammengestellt.  Auch  das 
Septum  ventriculorum  ist  fast  stets  defekt. 

Nur  in  8  von  den  64  Fällen  Dilgs  ist  die  Verbildung  der 
Klappen  die  einzige  Herzanoraalie. 

Hierher  gehört  ein  Präparat  der  Heidelberger  Sammlung,  welches  ich  abbilde 
(Fig.  248).  In  einem  ganz  normalen  Herzen  finden  sich  an  der  Pulmo- 
nalis  zwei  gleichgroße  Semilunarklappen. 

In  5  jener  Fälle  fanden  sich  auch  an  anderen  Organen  Miß- 
bildungen und  zwar:  Spina  bifida,  Situs  inversus,  Acranie  mit  Ec- 
topia cordis  (2mal),  Doppelmißbildung. 

An  die  Pulmonalklappenanomalien  schließen  sich  auch  hier  oft 
entzündliche  Veränderungen  an. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  32 
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DiLG  fand  das  Geschlecht  in  45  Fällen  angegeben.  Das 
männliche  überwog  im  Verhältnis  von  26  : 19. 

Das  Lebensalter  schwankt  von  wenigen  Tagen  bis  zu  66  Jahren. 

In  den  Fällen  mit  Pulmonalstenose  von  Peacock  und  Luithlen 
lag  eine  weitere  Verminderung  der  Semilunarklappen, 
und  zwar  auf  eine,  vor. 

Des  weiteren  stellt  Dilg  24  Fälle  von  4-klappiger  Pul- 
mo nalis  zusammen. 

Diese  sind  mitgeteilt  von:  Thomson,  Francis,  Chevers  (4  Fälle),  Begbie, 
Lambl  (2  Fälle),  Peacock,  Duckworth,  Greenhow,  Hickman,  Carter,  Pott 
(6  Fälle),  Brüninghausen  (2  Fälle),  Dilg  (2  Fälle).  Dazu  kommen  noch  Fälle 
von  Morgagni,  Petsche,  Bizot,  Penade,  Huber,  Meckel,  Arnold,  Friedreich, 
Henle,  Kolisko,  Wallmann,  Klob,  Martinotti,  Viti  (2  Fälle),  Tirard, 

Bernabei,  Peacock  (8  Fälle),  Virchow, 
;  Delitzin  (4  Fälle),  Lindenberg  (2  Fälle), 

,A.  ^  Schwalbe,  Thorel.    Im  ganzen  scheinen 

also  doch  über  öO  Fälle  veröffentlicht  zu 
sein,  so  daß  schon  Chevers  sicher  Eecht 
hatte,  wenn  er  die  Anomalie  als  nicht  sehr 
selten  bezeichnete. 


Fig.  248. 


Fig.  249. 


Fig.  248.    Pulmonalis  mit  zwei  gleichgroßen  Semilunarklappen. 
Fig.  249.   Ueberzählige  Klappenbildung  am  Pulraonalostium.   Die  Segel  selbst 
sind  intakt.   Aus  Schwalbe,  Virchows  Arch.,  Bd.  CXIX,  1890. 


In  einem  überwiegenden  Prozentsatz  der  Fälle  ist  die  überzählige  Klappe 
kleiner  als  die  anderen,  so  z.  B.  im  Falle  Schwalbes  (s.  Fig.  249)  und  in 
Fig.  250  eines  im  übrigen  durchaus  wohlgebildeten  Herzens  der  Heidelberger 
Sammlung.  Eine  andere  Figur  251  nach  einem  Herzen  derselben  Sammlung  hin- 
gegen zeigt  4  gleichgroße  Klappen. 

Fast  nie  sind  hier  andere  Herzanomalien  gleich- 
zeitig vorhanden.  Hierdurch  unterscheidet  sich  dieser  Klappen- 
exzeß wesentlich  von  der  Zahlreduktion.  Im  Falle  Tirard  lag  gleich- 
zeitig 2-klappige  Aorta  und  4-klappige  Pulmonalis  vor. 

Das  männliche  Geschlecht  überwiegt  auch  hier;  das 
Alter  schwankt  bis  zum  höchsten  Greisenalter. 

Von  5  Klappen  am  Ostium  der  Aorta  sind  zwei  FäUe  bekannt, 
und  zwar  die  von  Todd  und  Peacock  verölfentlichten.  Blattmann 
erwähnt  noch  einen  von  Klob  beschriebenen. 
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Eine  eigenartige  Veränderung  beschrieben  Kimla  und  Scherer 
an  der  Pulmonalis  als  „Incrassation  der  halbmondförmigen  Klappen 
der  Arteria  pulmonalis  mit  Klappeninsuffizienz  und  Stenose  des 
rechten  arteriellen  Ostiums".  Sie  beziehen  die  Rigidität  der  Klappen 
auf  mit  Sternzellen  durchsetztes  gelatinöses  Gewebe,  welches  als 
Best  des  embryonalen  Gewebes  hier  liegen  geblieben  sein,  sich  weiter 
entwickelt,  und  etwas  modifiziert  haben  soll. 

Dem  bei  der  Aorta  erwähnten  Befund  Eöhrles  entsprechend, 
sind  auch  in  der  Pulmonalis  —  wenn  auch  sehr  selten  —  Strang- 
bildungen beobachtet  worden.  So  beschrieb  Posselt  einen  Faden, 
welcher  die  rechte  Pulmonalklappe  mit  der  Arterienwand  verband  und 
einen  weiteren  Fall  von  Strangbildung  von  Arterienwand  zu  Arterien- 
wand oberhalb  der  Klappen,  ohne  diese  zu  berühren.  In  beiden 
Fällen  fand  sich  dieser  als  Mißbildung  zu  deutende  Befund  bei  Greisen. 
Zahn  beschrieb  ein  ganzes,  teils  strangförmiges,  teils  membranöses 
Fadenwerk  in  der  linken  Pulmonalarterie. 


Fig.  250.  Fig.  251. 

Fig.  250.  Pulmonalis  mit  4  Semilunarklappen.  Die  überzählige  Klappe  ist 
sehr  klein  (X). 

Fig.  251.    Pulmonalis  mit  4  gleichgroßen  Semilunarklappen. 


Im  ersten  Fall  Posselts  fand  sich  zugleich  ein  über  die  rechte 
Klappenbucht  vorhängender  erbsengroßer  Beutel.  Aehnlich  sah  Bar- 
BACCi  einen  kleinen  blutgefüllten  Sack  im  Anfangsteil  der  Arteria 
pulmonalis. 

Zum  Schlüsse  sei  noch  ein  kongenital  entstandener  Zustand  der 
Klappen  erwähnt,  die  sogenannten  Valvulae  fenestratae.  Be- 
sonders die  Semilunarklappen  haben  häufig  kleine  „Fensterchen",  ein 
völlig  belangloser  Zustand.  Auch  bei  Klappenexzessen  finden  sie  sich 
häufig,  besonders  an  der  überzähligen  Klappe. 

Alezais,  Gaz.  des  Bopü.,  Vol.  LIII,  18S0,  p.  890. 
Archer,  Dublin  Journ.  of  med.  Sc,  Vol.  LXIX,  1880,  p. 
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Babesiu,  Allg.  Wiener  med.  Zeitg.,  1878;  Jahrb.  f.  Kinderlieilk.,  Bd.  XIV,  p.  S64. 
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V.  Persistenz  and  Abnormitäten  des  Ductus  Botalli. 

Für  das  Verstehen  des  Offenbleibens  des  Ductus  arteriosus 
Botalli  unter  abnormen  Bedingungen  ist  der  normaliter  vor  sich 
gehende  Verschluß  desselben  bald  nach  der  Geburt 
und  die  Art  dieses  Prozesses  eine  Voraussetzung.  Wir 
müssen  daher  zunächst  auf  diesen  kurz  eingehen. 

Anatomische  Arbeiten,  welche  sich  mit  dem  Ductus  Botalli  und  seiner  In- 
volution beschäftigt  haben,  stammen  vor  allem  von  Langer,  Walkhoff,  Schanz, 
Strassmann,  Pfeifer.  Es  wurde  zunächst  eine  besondere  Armut  an  elastischen 
Fasern  und  Muskelfasern  in  der  Intima  und  Media  des  Ductus  Botalli  gegenüber  anderen 
etwa  gleichgroßen  Gefäßen  konstatiert.  Nach  Langer  entbehrt  die  Media  der 
elastischen  Fasern  sogar  vollständig,  dagegen  soll  die  longitudinale  Muskelschicht 
der  Media  besonders  stark  entwickelt  sein.  Von  der  Aorta  und  Pulmonalis  strahlen 
an  beiden  Enden  des  Ductus  elastische  Fasern  eine  Strecke  weit  äls  festere,  weißlich 
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Walkhoff  noch  betonte,  ist  von  Langer,  Strassmann  und  neuerdings  von 
ViERORDT,  der  die  Vorgänge  an  unterbundenen  Arterien  und  die  TflOMAsche  belbst- 
regulierung  der  Aorta  zum  Vergleich  heranzieht,  mit  Recht  für  hierbei  überflüssig 
erklärt  worden.  Doch  mag  nach  Einleitung  des  Obliterationsprozesses  eine  Gerinnung 
einsetzen,  deren  Organisation  die  völlige  Obliteration  herbeiführt  oder  wenigstens 
beschleunigt.  Als  den  Vorgang  der  Obliteration  herbeiführendes  Moment  galt  die 
durch  die  ersten  Atemzüge  veranlaßte  Ablenkung  des  Blutes  der  Arteria  pulmonalis 
vom  Ductus  Botalli  zu  den  Lungen  und  die  Drucksteigerung  in  der  Aorta.  Walk- 
hoff wie  Schanz  betonen  demgegenüber  die  mechanischen  Momente,  Zerrung  des 
Ganges,  Fältelung  der  Intima  und  die  oben  erwähnten  besonderen  anatomischen' 
Verhältnisse  des  Ganges.  Walkhoff  zieht  auch  noch  die  durch  die  respira- 
torische Ausdehnung  der  Lungen  bewirkte  Lageveränderung  des  Herzens  und  der 
großen  Arterien,  sowie  die  so  bedingte  Abknickung  des  pulmonalen  Endes  des  Ductus 
Botalli  heran.  Strassmann  legt  das  größte  Gewicht  darauf,  daß  die  Mündung  an  der 
Aorta  wie  von  einer  Klappe  verlegt  ist,  die  sich  bei  der  ersten  Atmung  mechanisch 
zudrückt.  Mit  Recht  hält  Vierordt  diesen  Erklärungen  die  Fälle  entgegen,  in 
denen  der  Blutstrom  nicht  abgelenkt  wird,  z.  B.  bei  Aortenatresie  und  doch  der 
Ductus  Botalli  obliterieren  kann.  Er  selbst  denkt  zur  Erklärung  der  Obliteration 
an  die  Möglichkeit,  daß  nach  Analogie  des  Foramen  ovale  (Hinze)  ein  die  Wuche- 
rung anregender  Reizzustand  im  Ductus  Botalli  in  der  Norm  gegeben  sein  mag. 

Neue  Untersuchungen  über  die  anatomischen  Verhältnisse  des  Ductus  Botalli  sind 
nun  zu  ganz  anderen  Resultaten  als  die  früheren  gelangt.  Wagner  hat  die  Menge 
der  elastischen  Fasern  der  Ductuswand  weit  zahlreicher  und  stärker  gefunden,  als 
bisher  angenommen  und  Pfeifer  hält  diese  wie  die  glatten  Muskelfasern  in  der 
Ductuswand  für  ebenso  zahlreich  als  in  der  Wand  der  großen  Gefäße.  Ja,  Pfeifer 
leitet  die  Obliteration  des  Ganges  geradezu  von  einer  mächtigen  Entfaltung  dieses 
elastischen  Gewebes,  welches  in  das  Lumen  vorspringende  Wülste  bildet,  ab,  während 
die  Muscularis  zugrunde  geht  und  die  Intimaelemente  sich  nicht  oder  nur  wenig 
beteihgen.  Durch  diese  Untersuchungen  ist  die  Frage  nach  der  Obliteration  des 
BoTALLischen  Ganges  in  ein  anderes  Licht  gerückt,  aber  wir  müssen  gestehen,  daß 
alle  entwicklungsmechanischen  Momente,  welche  zur  Involution  des  BoTALLischen 
Ganges  führen,  uns  in  ihren  Einzelheiten  sicher  noch  nicht  völlig  klar  sind.  Die 
Verhältnisse  liegen  hier  weit  komplizierter,  als  bei  dem  Foramen  ovale,  wo  wenigstens 
die  mechanischen  Momente,  die  einwirken,  ziemlich  durchsichtig  sind. 

Hat  bei  dem  Neugeborenen  der  Ductus  Botalli  eine  Länge  von  10—15  mm 
gegenüber  5 — 6  mm  Breite,  so  beginnt  also  die  Involution  sofort  nach  der  Ge- 
burt. Es  wächst  seine  Länge,  aber  seine  Breite  verringert  sich.  Zahlen  gibt  hier 
Theremin  an: 

1 — 2  Tage  alte  Knaben  5,6  mm  Länge,  4,7  mm  Durchmesser 
4-7  „  „  „  5,8  „  .  „  3,7 
8-14  „  „  „  7,0  „  „  4,0 
15-18  „  „  „  7,0  „  „  3,0 
1—2  „  „  Mädchen  4,2  „  „  4,8 
4-7      „      „         „       5,5    „        „  3,2 

Nach  14  Tagen  ist  der  Ductus  nur  für  eine  Stecknadel  durchgängig  (Langer). 
In  der  3.  Woche  —  zunächst  am  pulmonalen  Ende  —  ist  er  der  Obliteration  nahe. 
Ende  des  3.  Monats  ist  gewöhnlich  der  völlig  obliterierte  Zustand 
erreicht  (Theremin  fand  von  144  Fällen  34mal,  d.  h.  in  22,9  Proz.  der  Fälle 
zwischen  den  ersten  IY2  und  4  Monaten  den  Gang  noch  offen),  wie  er  dann  dauernd 
persistiert;  es  besteht  jetzt  das  Ligamentum  arteriosum,  das  beim  Erwachsenen  von 
Luschka  auf  17  mm,  von  Vierordt  auf  9  mm  geschätzt  wird.  DerObliterations- 
vorgang  beginnt  in  der  Mitte  des  Ganges,  so  daß  eine  eingezogene 
Stelle  hier  resultiert,  was  Langer  zu  dem  Vergleich  mit  der  Sanduhrform 
brachte.  Die  Involution  schreitet  zunächst  zum  Lungenarterienende 
voran,  später  erst  zum  aortaJen,  so  daß  dieses  noch  zuletzt  offen  ist. 

In  manchen  Fällen  tritt,  was  schon  Haller  bekannt  war,  die  Obliteration  des 
Ductus  erst  im  2.  oder  gar  3.  Lebensjahr  ein. 

Nicht  selten  nun  unterbleibt  diese  Involution  des 
Ductus  Botalli  dauernd.  Er  bleibt  als  Gang  persistierend  oiFen. 
Zunächst  findet  dies  bei  zahlreichen  Herzmißbildungen  statt,  besonders 
bei  Stenosen  und  Atresien  der  Pulmonalis  und  Aorta.  Diese  Fälle 
sind  an  anderen  Stellen  zu  finden.  Der  off"ene  Ductus  Botalli  ist  ja  mit 
die  häufigste  Begleiterscheinung,  und  zwar  oft  —  man  denke  nur  an 
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den  stenosierten  oder  fehlenden  Aortenarcus  —  eine  Lebensnotwendig- 
keit. Auch  als  selbständige  Anomalie  für  sich  —  wenn  auch 
weit  seltener  —  wird  der  olFene  Ductus  Botalli  gefunden. 

Eauchfdss  teilt  mit,  daß  unter  13000  stationären  Kranken  in  einem  Peters- 
burger Kinderkrankenhaus  binnen  9  Jahren  nur  einmal  offener  Ductus  Botalli  ana- 
tomisch nachgewiesen,  zweimal  diagnostiziert  wurde.  Chambees  konstatierte  unter 
21Ö1  Sektionenen  nur  zweimal  Einschlägiges,  Rokitansky  sah  9  Fälle  der  Art. 
Costa  Alvarenga  (Deguise)  beschreibt  unter  81  Herzanomalien  nur  1  Fall  von 
unkomplizierter  Persistenz  des  Ductus  arteriosus. 

Der  erste  klinisch  und  anatomisch  genau  untersuchte  Fall  stammt  von  Ber- 
NUTZ  (1847).  Almageo  beobachtete  einen  weiteren  Fall  und  stellte  mit  ihm  5  aus 
der  Literatur  in  seiner  Monographie  zusammen  (Saxdees,  Luys,  Dueoziez,  Ber- 
NUTZ,  Babington).  Gerhardt  stellte  1867  12  anatomisch  untersuchte  Fälle  zu- 
sammen —  und  zwar  die  6  von  Almagro  sowie  diejenigen  von  Weber  (2),  WiL- 
LiGK,  Schnitzler,  Kaülich  und  einen  eigenen  —  Wrany  4  Jahre  später  11  mit 
Sektionsbefund.  Eauchfüss  fügt  noch  3  Fälle  an ;  diejenigen  von  Glas,  Fagge 
und  einen  eigenen  aus  Petersburg.  Hochhaus  beschreibt  einen  eigenen  Fall  und 
zählt  unter  Anführung  der  neueren  Fälle  von  Franck  und  FouLis  in  der  Literatur 
etwa  20  Fälle.  Vierordt  nennt  noch  die  Fälle  von  C'otjpland,  Darier,  Lane, 
MouLS,  Murkay,  Eickards  und  Hebe,  und  stellt  so  im  ganzen  26  Fälle  zusammen. 
Ich  führe  hier  noch  die  Fälle  von  Eeid,  Walsham,  Ballet,  White  (aus  älterer 
Zeit),  JosEFSON  (1897),  Draschke  (1898),  Bommer  (1900),  Sidlauer  (1902),  Bit- 
torf (1903),  Wagener  (1904)  (3  Fälle),  Simmons  (1906)  an.  Ich  zähle  also  im  ganzen 
von  anatomisch  untersuchten  Fällen  isolierter  Ductus-Botalli-Persistenz  etwa  38  in 
der  Gesamtliteratur,  immerhin  eine  relativ  geringe  Zahl.  Ganz  isoliert  ist  auch  hier 
diese  Anomalie  nicht  immer,  so  war  z.  B.  in  den  stets  mitgezählten  Fällen  von 
Schnitzler,  Kaulich,  Glas  und  Lane  zugleich  das  Foramen  ovale  offen,  bei 
Coupland  bestand  noch  Septumdefekt  etc.  etc.  Unter  den  nur  klinisch  beobachteten 
Fällen  nenne  ich  von  neueren  noch  die  von  Schiffer,  ferner  die  auch  mit  Hilfe 
der  Eöntgenuntersuchungsergebnisse  diagnostizierten  von  Stembo,  Arnheim,  De 
LA  Camp  und  Zinn. 

Teilte  Gerhardt  den  persistenten  BoTALLischen  Gang  in  4  Gruppen 
ein,  so  unterscheidet  Vierordt  zwei  anatomische  Haupttypen, 
a)  Bei  welchem  ein  wirklicher,  in  seltenen  Fällen  noch 
aneurysmatischer  Gang  vorhanden  ist;  der  Gang  ist  hierbei 
gleichmäßig  weit,  z.  B.  Fälle  von  Almagro,  Schnitzler,  oder  er 
ist  am  Pulmonalisende  öfters  ganz  eng,  am  Aorteneude  weit,  so  daß 
eine  trichterförmige  Gestalt  resultiert:  Fall  Willigk  9  gegen  3  mm, 
Walsham  6,  4  gegen  3  mm.  Bernutz  beschrieb  eine  ampulläre  Form 
des  offenen  Ductus.  Auch  kann  das  Pulmonalende  ganz  verschlossen,, 
das  Aortenende  offen  sein,  'wie  in  den  Fällen  Wageners.  Doch 
nimmt  dieser  Autor  nach  der  histologischen  Beschaffenheit  der  in  die 
Pulmonalis  vorgetriebenen,  an  diesem  Ende  den  Gang  verschließenden 
Membran  an,  daß  sie  erst  neuerdings  kurz  vor  dem  Tode  entstanden 
war.  Die  Länge  des  Ganges  bei  diesem  Typus  a  ist  nach  Vierordt 
in  der  Regel  wohl  geringer  als  beim  Neugeborenen,  wie  dies  auch 
Gerhardt  angibt,  oder  als  das  Ligamentum  arteriosum  des  Er- 
wachsenen. Willigk  fand  ihn  4,  Almagro  10,  Walsham  13,  Ger- 
hardt 20  mm  lang,  b)  Durch  ganz  kurzen  Gang  oder  ohne 
solchen  bewerkstelligte  direkte  Anlagerung  der  Aorta 
an  die  Pulmonalis  und  Kommunikation  durch  eine  „rundliche, 
lippenförmig  umsäumte  Lücke"  (Adossement  Almagros).  Als  Bei- 
spiel führt  Vierordt  den  Fall  Dariers  an.  Auch  die  von  Peacock 
zitierte  LEDiBERDERSche  Beobachtung  gehört  hierher. 

Der  offene  Ductus  Botalli  kann  so  weit  sein,  daß  er  ein  Aneurysma 
darstellt. 

Die  älteste  Beobachtung  dieser  Art  ist  wohl  die  von  Billard,  es  folgten 
solche  von  Baron,  Martin,  Parise,  Chevers,  Thorel  etc.  etc.  Diese  Aneurysmen 
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sitzen  meist  am  Aortenende,  das  von  Bednar  beschriebene  am  pulmonalen.  Thorel 
beobachtete  bei  einem  15-jährigen  Mädchen  ein  solches  Aneurysma  mit  Ruptur  in 
das  Pericard.  Auch  Eöder  (2  Fälle)  und  Esser  konstatierten  Euptur  des  Ductus 
Botalli  und  zwar  bei  Neugeborenen.  Ersterer  knüpft  an  die  Untersuchungen 
Strassmänns,  besonders  aucli  dessen  experimentelle  an,  und  fand  in  seinen  Fällen 
exorbitante  Blutdruckerhöhung,  welche  —  ohne  lokale  Veränderungen  am  Ductus 
Botalli  —  die  klappenartige  Ueberdachung  des  Aortenostiums  gesprengt  und  so  die 
Ruptur  des  Ductus  an  mehreren  Steilen  bewirkt  haben  soll.  Auch  in  den  Fällen 
Sanders,  Luys,  Coupländ  war  der  Ductus  sehi-  weit,  im  ersteren  von  der  Weite 
der  Aorta  descendens,  in'' den  beiden  anderen  für  den  kleinen  Finger  durchgängig. 

Rauchfuss  macht  -  für  eine  Verzögerung  der  Involution  des 
Ganges,  sehr  häufig  Puerperalinfektion  des  Neugeborenen 
verantwortlich  (Ernährungsstörungen  seiner  Wand).  Hierbei  bilden  sich 
Thromben  im  Ductus,  die  durch  septischen  Zerfall  oder  fortgesetzte 

Thrombose  oder  Embolie  gefährlich 
werden  können;  es  tritt  zumeist 
Ektasie  des  Ductus,  besonders  an 
seinem  Aortenende,  auf.  Ein  Aneu- 
rysma dissecans  hat  hier  Buhl  in 
3  Fällen  beschrieben. 

Bei  offenem  Ductus  Botalli 
findet  sich  zumeist  Hyper- 
trophie und  Dilatation  des 
rechten  Ventrikels  als  Folge 
des  Aortendruckes.  Doch  kann  auch 
der  linke  Ventrikel  infolge  erhöhter 
Arbeitsleistung  hypertrophieren,  wie 
Rauchfuss  und  Gerhardt  haupt- 
sächlich den  linken  Ventrikel  hyper- 
trophisch fanden.  Die  Aorta  ascen- 
dens  kann  infolgedessen  weit  werden, 
ihre  Klappen  Endocarditis  aufweisen 
(Fall  Almagro).  Bei  Luys  und 
DuROziEZ  allerdings  bestand  ein 
enger  linker  Ventrikel.  Sanders 
und  Coupland  bezeichnen  ihr  Herz 
als  hypertrophisch,  Darier  alle 
Höhlen  als  stark  erweitert,  Willigk 
Weite  und  Wanddicke  beider  Ven- 
trikel seines  Falles  als  normal.  In- 
folge des  Aorteudruckes  tritt  auch 
zumeist  Erweiterung  der  Arteria  pulraonalis  ein.  Später  gesellt  sich 
oft  Endocarditis  ihrer  Klappen  hinzu  oder  es  kommt  zur  Loslösung 
der  Klappenkommissuren  (Rauchfuss),  iin  höherem  Alter  auch  zu 
Endarteriitis  der  Arteria  pulraonalis. 

So  fand  Gerhardt  an  allen  3  von  ihm  zitierten  Fällen,  welche  das  40.  Lebens- 
jahr überschritten,  Atherom  der  Pulmonalis  infolge  des  zu  hohen  Druckes  (ebenso 
auch  Hebe  und  Josefson  bei  ihren  4-  bezw.  16-jährigen  Patienten)  und  einmal 
auch  Atherom  der  Aorta,  unter  6  Erwachsenen  4mal  auch  Klappenfehler,  letzteres 
bei  den  5  Kindern  nie. 

Von  Aortenklappenanomalien,  die  bei  offenem  Ductus  Botalli  beobachtet  wurden, 
sei  Rauchfuss,  der  hier  nur  2  Klappen,  und  Babington,  der  deren  4  fand,  erwähnt. 
CouPLiAND  fand  insuffiziente  Tricuspidalis.  Die  Fälle  von  kombiniertem  offenen 
Ductus  Botalli  und  offenem  Foramen  ovale  sind  schon  erwähnt,  häufig  ist  auch 
die  Persistenz  des  Ductus  mit  defektem  Septum  ventriculorum  zusammen  beobachtet 
worden,  so  in  den  alten  von  Peacock  zitierten  Fällen  von  Obet,  Haase,  Cheveers, 


Fig.  252.    Offener  Ductus  BotaUi. 


Genese  der  Persistenz  des  Ductus  Botalli. 
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Grave,  Houston,  Rokitansky,  Skoda  und  ßiCHEßANt».  Die  zahlreicheren  Fälle 
komplizierterer  Herzfehler  mit  offenem  Ductus  Botalli  wurden  anderweits  erwähnt. 

Ich  bilde  einen  unkomplizierten  Fall  der  Heidelberger  Sammlung  mit  leichter 
Hypertrophie  des  linken  Ventrikels  ab  (Fig.  252). 

Von  Mißbildungen  sonstiger  Organe,  welche  gleichzeitig  bestanden,  erwähnt 
Bernütz  Hypospadie  und  neuerdings  Bittorf  beiderseiuges  Offenbleiben  des 
Leistenringes  und  des  Processus  vaginalis  peritonei. 

Was  die  Genese  des  persistenten  Ductus  Botalli  an- 
geht, so  werden  gewöhnlich  Hindernisse  in  der  Atmung  —  Atelektase 
(F.  Weber)  —  und  der  Blutzirkulation  der  Lungen  oder  in  den  großen 
Gefäßen  herangezogen.  Letzteres  liegt  natürlich  vor  allem  für  die  mit 
Anomalien  des  Herzens  wie  Stenosen  bezw.  Atresien  der  Pulmonalis, 
Aorta,  Tricuspidalis ,  Mitralis,  komplizierten  Fälle  nahe.  Schon 
Rokitansky  wandte  hiergegen  die  gewöhnlich  am  aortalen  Ende 
prävalierende  Weite  ein,  was  Virchow  so  erklärt,  daß  die  Lungen- 
hindernisse oft  später  schwinden  —  indem  die  Lunge  sich  entfaltet  — 
die  Druckverhältnisse  sich  umkehren  und  nun  das  aortale  Ende  sich 
erweitern  muß. 

Aber  diese  mechanischen  Erklärungen  konnten  nicht 
recht  befriedigen;  findet  der  Gang  sich  doch  häufig  trotz  aller 
Hindernisse  gut  involiert,  andererseits  sich  aber  oft  ofi'en,  obwohl  von 
abnormen  Organverhältnissen  sonst  nichts  wahrzunehmen  ist.  So 
wurden  denn  die  Hindernisse  der  normalen  Obliteration 
des  Ductus  in  Anomalien  seiner  histologischen  Be- 
schaffenheit gesehen,  welche  Turner  schon  mit  seiner  Anlage 
und  Entwicklung  aus  dem  5.  linken  Aortenbogen  in  Zusammenhang 
bringt.  Rokitansky  fand  an  persistenten  Gängen  einen  histologischen 
Bau  wie  an  sonstigen  Arterien,  insbesondere  eine  stark  entwickelte 
Ringfaserschicht  und  bezieht  hierauf  das  Ausbleiben  oder  die  Ver- 
zögerung der  Involution.  Zu  einer  ähnlichen  Erklärung  neigen  auch 
Rauchfuss  und  Vierordt,  welch  letzterer,  wie  bereits  erwähnt,  in 
Analogie  zu  den  HiNZEschen  Untersuchungen  am  Foramen  ovale  auch 
hier  am  Ductus  Botalli  einen  „Reizzustand"  heranzieht,  welche  ge- 
wöhnlich zur  Obliteration  führen,  in  diesen  Fällen  aber  als  Ursache  der 
Persistenz  und  als  Folge  histologischer  Abweichungen  von  der  Norm 
fehlen  soll.  Thorel  bemerkt  mit  Recht,  daß  alle  diese  auf  die  alte 
Ansicht  vom  normalen  Bau  der  Ductuswand  aufgebauten  Hypothesen 
an  der  Hand  der  neueren  Untersuchungen  von  Pfeifer  (s.  oben) 
neu  zu  kontrollieren  sind. 

Was  das  Geschlecht  angeht,  so  fand  Vierordt  unter  seinen 
26  FäUen  8mal  das  männliche,  13mal  das  weibliche  Geschlecht  be- 
troifen.  Ich  stellte  daraufhin  27  Fälle  zusammen,  und  fand  unter 
ihnen  11  Vertreter  des  männlichen,  16  solche  des  weiblichen  Ge- 
schlechts. Also  in  Vierordts  wie  in  meiner  Zustammenstellung  im 
Gegensatz  zum  Ueberwiegen  des  männlichen  Geschlechts  bei  den 
sonstigen  Mißbildungen  hier  ein  solches  des  weiblichen. 

Was  das  Alter,  welches  die  Patienten  erreichten,  betriff't,  so 
fand  Rauchfuss,  daß  7  Kinder  bis  zu  9  Jahren  auf  9  ältere  Personen 
—  4  davon  im  Alter  von  40 — 52  Jahren  —  kamen.  Vierordt  fand 
10  Kinder  unter  9  Jahren,  2  im  Alter  bis  zu  20  Jahren,  8  bis  zum 
40.  Jahr,  6  ältere  bis  zu  66  Jahren.  Ich  stellte  auf  diese  Frage  hin 
32  Fälle  zusammen.  Unter  ihnen  starben  10  unter  10  Jahren,  3 
zwischen  1  und  20,  11  zwischen  20  und  40  Jahren,  während  8  ein 
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höheres  Alter  erreichten,  darunter  die  höchsten  von  51,  53,  58  und 
66  Jahren. 

Es  sei  nur  kurz  bemerkt,  daß  von  manchen  Seiten,  so  Willigk  und  Gerhardt, 
die  Möglichkeit  einer  sekundären  Wiedereröffnung  des  Ganges  angenommen  wird, 
sei  es  durch  Perforation  des  Verschlusses  am  Pulmonalende,  sei  es  durch  Loslösung 
oder  Kanalisation  eines  Thrombus. 

Das  Umgekehrte  der  Persistenz  des  Ganges,  nämlich  eine  vor- 
zeitige Involution  zu  embryonalen  Zeiten,  ist  ebenfalls 
beschrieben  worden  und  wird  so  erklärt,  daß  bei  hochgradiger 
Pulmonalstenose  der  Blutstrom  vom  Ductus  Botalli  abgelenkt  wird 
und  dieser  so  obliteriert.  Es  ist  bei  der  Pulmonalstenose  schon  er- 
wähnt, daß  der  Ductus  Botalli  bei  der  Pulmonalanomalie  oft  über- 
haupt nicht  aufzufinden  ist;  so  beschrieb  Peacock  2  derartige  Fälle. 

Hier  kurz  anfügen  wollen  wir  noch  einige  Abnormitäten  im 
Verlauf  des  Ductus  Botalli. 

So  kann  er  aus  dem  linken  Lungenast  der  Arteria  pulmonalis  stammen  (z.  B. 
in  den  Fällen  Hümmel,  Sändifort)  oder  aus  deren  rechtem  —  z.  B.  Siebold, 
Krause  —  und  an  der  Aorta  gerade  gegenüber  der  linken  Arteria  subclavia  münden. 
Oder  auch  er  mündet  in  die  Subclavia,  wie  in  den  Fällen  von  Sakdifort,  Agliette, 
Bochdalek,  Calliot  und  Obet  sowie  Jackson  (zitiert  nach  Peacock)  oder  an 
noch  höherer  Stelle  in  die  Aorta.  Gruber  beschrieb  seine  Mündung  in  eine  links 
liegende  Anonyma.  Auch  kann  der  Ductus  selbst  die  Arteria  subclavia  als  Ast 
von  sich  abgehen,  wie  bei  Eeinmänn,  Holst,  Hildenbrand,  Klinkosch  be- 
schrieben. Habershon  sah  einen  Ductus  Botalli  2  Pulmonaläste  abgeben.  Haller 
und  Wrisberg  beschreiben  Fälle,  in  denen  der  Ductus  Botalli  selbständig  dem 
rechten  Ventrikel  entsprang.  2  Gänge,  der  eine  von  der  linken  Arteria  pulmonalis 
zur  Aorta,  der  andere  von  der  rechten  Arteria  pulmonalis  zum  Truncus  brachio- 
cephalus  führend,  sind  von  Breschet  beobachtet  worden. 
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VI.  Anhang. 

1.  Sogenannte  idiopathische  Herzhypertrophie. 

Fälle  von  sogeuannter  kongenitaler  idiopathischer 
Hypertrophie  des  Herzens,  bei  welcher  sich  also  im  Herzen 
selbst,  in  der  Lunge  und  im  übrigen  Körper  keine  Anomalien  finden, 
welche  die  Hypertrophie  bedingten  und  erklärten,  sind  schon  von 
ViRCHOw  erwähnt  worden  und  wurden  von  ihm  als  primäre  diffuse 
Myomatose  des  Herzens  gedeutet.  Auch  Smith  stellte  z.  B.  schon 
1877  ein  Herz  mit  kongenitaler  Hypertrophie  des  rechten  Ventrikels 
vor,  für  die  im  Herzen  etc.  kein  Grund  vorlag.  Besonders  ist  neuer- 
dings auf  diese  offenbar  zu  den  Herzmißbildungen  zu 
rechnende  seltene  Anomalie  geachtet  worden. 

Ein  Teil  der  Fälle  ist  auszuschalten,  weil  nicht  idiopathische  Herz- 
hypertrophie, sondern  eine  solche  infolge  von  Thymushypertrophie  vorlag 
—  wie  z.  B.  in  den  Fällen  von  Mayr,  Henoch  oder  zwei  von  0ber]5D0RFER  —  in 
sehr  vielen  Fällen  Lungenerkrankungen  als  veranlassendes  Moment 
anzunehmen  sind  —  so  in  dem  Fall  von  Hauser  und  vielleicht  im  zweiten  Fall 
von  Henoch  —  oder  auch  Endocarditis  vorliegt  —  wie  bei  Eheiner  und 
eventuell  bei  Winkler. 

Neuere  einschlägige  Beobachtungen  von  echter  idiopathischer 
Herzhypertrophie  stammen  von  Simmonds,  Hüter,  Epron,  He- 
dinger, Kaufmann,  Michaud. 

Simmonds  beschreibt  das  Herz  eines  Neugeborenen ,  welches  mehr  als  das 
Doppelte  des  normalen  Gewichts  betrug  und  an  der  Basis  einen  Umfang  von  14  cm 
aufwies.  Beide  Ventrikel  waren  gleichmäßig  hypertrophiert.  Im  Gegensatz  zum 
Cor  bovinum  des  Erwachsenen  waren  die  Papillarmuskeln  an  der  Hypertrophie  der 
muskulären  Herzwände  wenig  beteiligt.  Auf  geschwulstartige  Myombildung  im 
Sinne  Virchows  wies  nichts  Bestimmtes  hin. 

Das  von  Hüter  sezierte  Kind  war  bereits  P/a  Jahre  alt.  Der  rechte  Ventrikel 
war  in  diesem  Falle  enorm  hypertrophisch,  die  Pulmonalis  abnorm  weit,  am  Conus 
derselben  besteht  eine  Endocardverdickung.  Ductus  Botalli  und  Foramen  ovale  sind 
offen.  Simmonds  läßt  in  der  Diskussion  den  Fall  nicht  als  „idiopathische"  Hyper- 
trophie gelten,  sondern  bezieht  diese  auf  verengten  Aortenzugang  infolge  eines  Wulstes 
am  Septum,  so  daß  infolge  des  offenen  Ductus  Botalli  der  rechte  Ventrikel  einen 
Teil  der  Arbeit  des  linken  mit  übernommen  habe  und  deshalb  hypertrophiert  sei. 

Zwei  einschlägige  Fälle  teilt  des  weiteren  Efron  mit,  ein  6-monatliches  Mäd- 
chen und  einen  10-monatlichen  Knaben.  Das  Herz  des  ersteren  war  8  mal  so  groß 
wie  die  Faust,  das  des  letzteren  wog  157  g.  Die  Papillarmuskeln  nahmen  hier  an 
der  Hypertrophie  teil.  In  beiden  Fällen  betraf  die  Hypertrophie  das  ganze  Herz. 
Hedinger  sieht  den  zweiten  Fall  wegen  der  gleichzeitig  bestehenden  Lungenaffektion 
nicht  als  unbestritten  hierher  gehörig  an.  Auch  Hedinger  selbst  fand  bei  einem 
14-monatlichen  Knaben  ein  Herz  vom  Umfang  und  Gewicht  eines  solchen  von  etwa 
einer  15  Jahre  alten  Person. 

Kaufmann  beobachtete  eine  idiopathische  Herzhypertrophie  bei  einem  8-monat- 
lichen  Knaben,  desgl.  Michaud  bei  einem  3-jährigen  Kinde,  und  Oberndorfer 
hat  auf  der  Naturforscherversammlung  1906  einschlägige  Pralle  vorgestellt.  Die 
Herzen  wogen  ohne  erklärliche  Ursache  das  Drei-  bis  Vierfache  von  normalen. 

Mikroskopisch  stellten  Hedinger,  Michaud,  Oberndorfer  eine 
Vergrößerung  der  Muskelfasern  fest,  Efron  nimmt  außer  dieser  auch 
eine  Hyperplasie  von  Fasern  an. 

Genetisch  ist  die  diffuse  Myomannahme  Virchows  wohl  all- 
gemein verlassen.  Efron  vergleicht  immerhin  die  Hypertrophie  des 
Herzens  mit  dem  fötalen  Eiesenwuchs.  Simmonds  nimmt  eine  in 
der  Embryonalzeit  einwirkende,  später  nicht  mehr  er- 
kennbare Zirkulationsstörung  an.  Hedinger  hat  neuer- 
dings die  Hypothese  aufgestellt,  die  Herzhypertrophie  sei  auf  Hyp er- 
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plasie  des  chromaffinen-  Systems,  besonders  also  der  Neben- 
nieren, d.  h.  auf  eine  „vermehrte  Bildung  des  blutdruckerhöhenden 
Sekretes"  zu  beziehen,  wodurch  diese  Fälle  ihres  rätselhaften  „idio- 
pathischen" Charakters  entkleidet  wären;  doch  handelt  es  sich  hier 
zunächst  nur  um  eine  Hypothese. 

Der  der  Hyperplasie  entgegengesetzte  Zustand  der  Herzhypoplasie  ist  ver- 
bunden mit  einer  solchen  der  Aorta  bereits  besprochen  worden.  Auch  als  Folge 
von  Klappen-  und  Gefäßmißbildungen  findet  er  sich  häufig.  Sehr  stark  fiel  die 
Hypoplasie  des  linken  Herzens  in  die  Augen  im  Falle  Della  Eoveees,  und  sie 
wird  hier  den  sonstigen  Anomalien  entsprechend  auf  eine  selbständige  Hemmungs- 
bildung in  der  6.  Woche  bezogen. 
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2.  Abnorme  Sehnenfäden  und  Septen. 

Nicht  ganz  selten  finden  sich  abnorme  Sehnenfäden.  Nur 
einige  besonders  interessante  Fälle  sind  mitgeteilt,  zum  Teil  weil  sie 
auch  klinisches  Interesse  boten.  Browicz  teilt  sie  ihrem  Sitz  nach 
in  4  Formen  ein: 

1)  In  Verbin  diu  ng  mit  den  Klappenvarietäten  nor- 
maler Fäden. 

2)  Wandständige,  besonders  in  den  Herzohren. 

3)  Intraventriculär e.  Zwei  Punkte  der  Wand  in  horizontaler 
Linie  verbindend,  besonders  im  linken  Ventrikel  oft  nahe  der  Spitze 
(seltener). 

4)  Teilweise  in  Atrien,  teilweise  in  Ventrikeln  ge- 
legen (sehr  selten). 

Die  beiden  ersten  Kategorien  sind  die  häufigsten.  Einige  Fälle 
der  ersten  Kategorie  sind  schon  bei  den  Anomalien  der  Klappen  er- 
wähnt (Fälle  von  Röhrle,  Barbacci,  Posselt,  Marckwald,  Winkler 
etc.).  Die  Sehnenfäden  der  dritten  Kategorie  können  musikalische  Ge- 
räusche verursachen. 

Hierher  gehören  die  Fälle,  beschrieben  von  Potain  (6^/2  cm  langer  Faden  vom 
Septum  ventriculorum  bis  1  cm  unterhalb  der  Aortenklappen  ziehend),  Raynaud 
(vom  vorderen  Papillarmuskel  zum  Septum  veotriculorum),  Süebleu  (3.1  cm  langer, 
ähnlich  verlaufender  Faden),  Htjchaed  (4  cm  langer  Faden),  Leyden  (Sehnenfaden 
unterhalb  der  Aortenklappen),  Baccelli,  Galli,  Bassenge  (von  der  Wand  des 
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linken  Ventrikels  zum  Septum)  und  Winkler  (nach  der  Auffassung  von  Märchand 
und  Tawara,  während  Winkler  selbst  fötale  Endocarditis  annahm). 

Hatten  Huchard  und  Baccelli  Geräusche  als  Symptome 
solcher  anormaler  Fäden  betont  und  Rosenbach  diese  bestritten,  so 
wurden  dieselben  später  von  J.  Schwalbe,  Gavazzoni  und  besonders 
Galli  wieder  anerkannt.  Im  Falle  des  letztgenannten  Autors,  lag 
der  Faden  nahe  der  Spitze.  Es  ist  dies  eine  Lage,  bei  welcher  nach 
Huchard  Geräusche  sonst  nicht  entstehen.  In  diesem  Falle  aber  lagen 
infolge  schwieliger  Entartung  und  Ausbuchtung  der  Kammerwand  die 
Verhältnisse  so  günstig,  daß  der  Blutstrom  den  Faden  doch  umkreiste 
und  so  das  musikalische  Geräusch  auftrat. 

Ich  bilde  ebenfalls  (Fig.  253)  einen  dem  linken  Ventrikel  angehörenden  ab- 
normen Sehnenfaden  ab,  welchen  ich  bei  einem  59-jährigen  Potator  mit  Bukardie 
fand.    Er  verband  den  vorderen  Papillarmuskel  unterhalb  des  Ansatzes  der  Chordae 


und  enthalten  zum  Teil  wenigstens  streckenweise  noch  solche.  Zum 
Teil  sind  sie  auch  ganz  bindegewebig.  Auch  Przewoski,  welcher 
die  Sehnenfäden  in  7  Gruppen  mit  mehreren  Untergruppen  einteilt, 
betont  ihre  Entstehung  aus  Muskelbündeln  der  Trabekel  des  fötalen 
Herzens,  welche  atrophieren  und  sich  umwandeln. 

RÖHRLE  hält  die  abnormen  Fäden  seines  Falles  nicht  für  kon- 
genital, sondern  für  erworben,  und  zwar  faßt  er  sie  als  Folge  einer 
von  allen  Seiten  wirkenden  Druckatrophie,  besonders  bei  kombinierter 
Insuffizienz  der  Aorta  und  Mitralis  auf.  Aehnliches  nimmt  auch 
Thorel  an.  Brovicz  ergründete  die  von  ihm  angegebenen  mecha- 
nischen Verhältnisse  auch  experimentell  am  Leichenherz.  Poscha- 
rissky  sah  in  einem  Fall  eine  Art  abnormen  Sehnenfadens  dadurch 
entstanden,   daß  sich  ein  Stück  einer  Pulmonalklappe  losgerissen 


tendineae  mit  etwa  der  gleichen 
Höhe  am  Ventrikelseptum,  zog 
also  frei  durch  den  linken  Ven- 
trikel. 


Der  vierten  oben  aufge- 
stellten Kategorie,  welche  selten 
ist,  gehören  nur  die  Fälle  von 
BiESiADECKi  und  Feigl  an,  in 
welchen  die  Sehnenfäden  von  der 
Fossa  ovalis  zur  Mitralis  ver- 
liefen und  sich  hier  mit  einem 
regulären  Sehnenfaden  in  Ver- 
bindung setzten  (die  Tricuspidal- 
anomalie  des  ersteren  Falles  siehe 
dort).  HoscH  erwähnt  als  hierher 
gehörend  noch  einen  Fall  von 
Kolleston,  als  unsicher  einen 
solchen  von  Przewoski  und  be- 
schreibt selbst  einen  einschlägigen 
Fall  eines  52-jährigen  Mannes 
ganz  den  beiden  voreswähnten 
Fällen  entsprechend.  HosCH  leitet 
die  abnormen  Sehnenfäden  dieser 
Kategorie  von  einer  Abnormität 
des  Septum  primum  (Born)  ab, 
ohne  hier  Genaueres  angeben  zu 
können. 


Fig.  253.  Abnormer  Sehnenfaden  quer  durch 
den  linken  Ventrikel  gespannt. 


Die  abnormen  Sehnen- 
fäden (der  3  ersten  Arten) 
stammen  von  entar- 
teten Muskelfasern  ab 
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hatte.  Thorel  beobachtete  eine  Mitralinsuffizienz,  welche  eine  Folge 
unregelmäßiger  und  ungleichmäßig  langer  Sehnenfäden  war. 

Tawara  hält  die  obnormen  Sehnenfadenbildungen  in  den  Ven- 
trikeln für  von  der  Wand  abgelöste  Teile  desHisschen 
(atrioventriculären)  Bündels.  Die  sogenannten  abnormen 
Sehnenfäden  entsprechen  angeborenen  Anomalien  in  der  Verlaufs- 
richtung der  Hauptzweige,  besonders  des  linken  Hauptschenkels  des 
Bündels,  und  zwar  meist  solchen,  welche  in  dem  Herz  der  Tiere, 
z.  B.  Kalb,  Schaf,  Hund,  physiologisch  vorgebildet  sind. 

V.  c. .?. 


Fig.  254.   Rechtes  Atrium.   Aus  Chiäri,  Zieglers  Beitr.  Bd.  XXII,  1897. 

Dieser  Ansicht  sind  Di  Colo  und  Thorel  auf  Grund  eigener 
Untersuchungen  beigetreten.  Magnus-Alsleben  untersuchte  etwas 
längere  Sehnenfäden  von  10  Fällen,  fand  stets  Muskelfasern  in  ihnen 
und  stellte  sich  ebenfalls  auf  den  Standpunkt  Tawaras,  wenn  auch 
die  histologischen  Merkmale  des  Hisschen  Bündels  verschieden  aus- 
gesprochen zu  finden  waren.  Die  genaueste  Untersuchung  stammt 
von  MÖNCKEBERG,  der  den  Zusammenhang  mit  dem  Bündel  auf 
Serienschnitten  verfolgte.  Er  fand,  daß  diese  abnormen  Sehnenfäden 
nicht  einheitlich  im  Sinne  Tawaras  aufzufassen  sind  und  teilt  die 
Fäden  folgendermaßen  ein: 

a)  Fäden,  die  nichts  mit  deux-lusbreitungen  desAtrio- 
ventricularbündels  zu  tun  haben; 

1)  Fäden,  die  überhaupt  keine  Muskulatur  enthalten 
(wirkliche  abnorme  Sehnenfäden). 
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2)  Fäden,  die  Kammerfasern  enthalten  (trabekuläre 
Fäden). 

b)  Fäden,  die  abnorm  verlaufende  Fasern  des  linken 
Schenkels  des  Bündels  enthalten: 

3)  Fäden ,  in  die  ausschließlich  Atrioventricular- 
fasern  eintreten, 

4)  Fäden,  die  außerdem  Kammer  fasern  enthalten. 
Aehnlich  wie  die  Sehnenfäden  können  auch  Pap illarmusk ein 

abnorm  verlaufen,  nach  Thorel  besonders  im  rechten  Ventrikel. 
Auch  Przewoski  hat  solche  beschrieben,  darunter  bei  einem  60- 
jährig-en  Mann  einen  vorderen  großen  Papülarmuskel ,  der  einen 
muskulösen  Fortsatz  aussandte,  welcher  auf  die  Ventrikelfläche  des 
Klappensegels  überging  und  erst  am  Circulus  callosus  Halleri  inserierte. 


V.  c.  s. 


Fig.  255.  Rechtes  Atrium.  Äur.d.  Auricula  dextr.,  V.c.s.  Vena  cava  sup., 
V.  c.i.  Vena  cava  inf.,  Valv.  Eust.  Valvula  Eustachii,  Valv.  Theh.  Valvula  Thebesii, 
F.  ov.  Fossa  ovalis,  Cr.  term.  Crista  terminalis. 

Aus  Chiari,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XXII,  1897. 

Im  Anschluß  hieran  seien  noch  Bildungen  —  ein  Faden- 
netz darstellend  —  im  rechten  Vorhof  besprochen,  die 
besonders  Chiari  beschrieben  hat  (vergl.  Fig.  254  und  255).  Die 
Fäden  inserieren  zumeist  an  der  Valvula  Eustachii,  der  hinteren 
Wand  der  Vena  cava  inferior  und  am  Tuberculum  Loweri,  bezw. 
der  Crista  terminalis.  Das  Netz  kann  so  ausgedehnt  sein,  daß  es 
bis  an  das  Ostium  venosum  dextrum  reicht,  es  kann  die  Valvula 
Thebesii  und  Eustachii  ersetzen.  Die  einzelnen  Fäden  bestehen 
zumeist  nur  aus  Bindegewebe,  zuweilen  aus  Musku- 
latur.   Es   handelt   sich   um   abnorme,   sehr  lückenhafte, 
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'ädige  und  zum  Teil  verschobene  Residuen  der  Val- 
rnlii  venosa  dextra  und  des  Septum  spurium.  Przewoski 
leutet  dieselben  Gebilde  ähnlich  und  auch  Looser  und  Ebbinghaus 
laben  sie  beschrieben.  Letzterer  leitet  sie  in  seinem  Falle  ebenfalls 
;^on  der  Valvula  venosa  dextra  ab.  Thorel  erwähnt  ebenfalls  mehrere 
iolche  Fälle,  und  nach  Chiari  sind  die  fädigen  Bildungen  überhaupt 
licht  selten.  Zwischen  den  Fäden  können  sich  auch  Thromben  ab- 
agern,  die  zu  Lungenembolien  führen  können. 

iuhert  et  Bruneau,  Revue  de  Med.,  1903;  s.  Münch,  med.  Wochenschr.,  1904,  P-  44^- 
Saccelli,  s.  Galli. 

Bassenge,  Verein  f.  Innere  ITed.,  5.  VI.  1905 ;  s.  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1905,  p.  824- 

Biesiadechi,  Untersuchungen  aus  dem  path.-anat.  Institut  Krakau,  1871. 

Srowics,   Virch.  Arch.,  Bd.  CXLV,  p.  649. 

'Jhiari,  Zieglers  Beiträge,  Bd.  XXII,  1897,  p.  1. 

Oi  Colo,  Centralbl.  f.  innere  Med.,  1906,  p.  IO74. 

EbbinghauSf  Münch,  med.  Wochenschr.,  1904. 

Feigl,   Verh.  d.  II.  Kongr.  pohlischer  Äerzte  u.  Naturforscher,  Lemberg  1875. 

9alU,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  Bd.  I,  1904,  p.  58. 

9avazsoni,  Rif.  med..  Vol.  XIX,  1903,  p.  46. 

Huchard,  Rev.  de  med.,  1893,  p.  IIS. 

Leyden,  s.  Bassenge. 

Looser,  In.-Diss.  Zürich,  1902. 

Magnus- Alsleben,  Centralbl.  f.  allg.  Pathol.  etc.,  1906,  p.  897. 
Poscharissky ,  Zieglers  Beiträge,  Bd.  XXXV,  1904,  P-  521. 
Potain,  s.  Huchard. 

Paniietnik,  Tomarzystwa  lekarsk.  Warszawsk,  Bd.  XCII,  1896. 
Przeivoski,  s.  Centralbl.  f.  allg.  Pathol.  etc.,  1897,  p.  151. 
Raynaud,  s.  Huchard. 

Rössle,  Deutsch.  Arch.  f.  klin.  Med.,  Bd.  XXLIV,  1902,  p.  219. 
Bosenbach,  Wiener  Klin.,  I884,  p.  66. 

Schwalbe,  Deutsch.  Arch.  f.  klin.  Med.,  Bd.  XLIV,  p.  383. 
iurbleu,  s.  Huchard. 

Tawara,  Zieglers  Beiträge,  Bd.  XXXIX,  1906,  p.  563. 

Fhorel,  Lubarsch-Ostertag,  Ergebnisse,  Jahrg.  9,  1903,  Abt.  1,  p.  606  und  Jahrg.  11, 

1907,  Abt.  2,  p.  282  u.  283. 
fVinkler,  Verhandl.  d.  Deutsch,  jiathol.  Ges.,  1903. 

Hier  anreihen  wollen  wir  die  sogenannten  überzähligen 
äepten  und  überzähligen  Ventrikel.  Letztere  kommen  da- 
lurch  zustande,  daß  der  Conus  arteriosus,  meist  der  Pulmonalis, 
30  ab  geschnürt  wird,  daß  er  als  dritter  Ventrikel  imponiert. 
Es  liegt  dann  Conus-pulmonalis-Stenose  vor,  und  diese  Fälle 
sind  daher  schon  unter  dieser  erwähnt.  Ich  habe  deren  31  aus  der 
Literatur  gesammelt: 

Fälle  von  Faree,  Holmstead,  Ceampton,  ELLioTsoi>r,  Chassinat,  Thompson, 
&.RAN  et  Deguise,  Pize,  Le  Gros,  Clark,  Hütchinsox,  Peacock.  Hesselbach, 
Kürschner,  Klug,  Albers,  Dorsch,  H.  Meyer,  Tüngel,  Förster,  Kussmaul, 
uEocker  (3  Fälle),  Glas,  Asmus,  Burwinkel,  Hybord,  Passop,  Trepp,  Wol- 
äTEiNER,  Thöener  (s.  Unter  Pulmonalstenose). 

Als  Beispiel  eines  ebenfalls  eine  Art  dritten  Ventrikels  dar- 
stellenden Conus  aorticus  sei  der  wegen  zahlreicher  sonstiger 
Mißbildungen  auch  an  anderer  Stelle  zitierte  Fall  Gelpke  genannt. 

Die  anormalen  Septen,  welche  einen  Ventrikelraum  ab- 
grenzen (bei  Defekten  des  Septum  ventriculorum  und  falscher  Stellung 
der  großen  Arterien)  sind,  da  sie  stets  selbst  Defekte  aufweisen,  unter 
den  Septumdefekten  schon  (nach  Rokitansky)  erwähnt.  Man  teilt 
sie  in  vordere  und  hintere  anormale  Septen  ein.  Erstere  werden  von 
Peacock,  Kussmaul,  Rokitansky  (Fall  22,  23,  24)  beschrieben. 
Rudimente  von  solchen  Septen  ferner  in  Rokitanskys  Fall  8  und  9. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  33 
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Weit  seltener  sind  die  hinteren  Septen,  wie  solche  von  Mery  und 
Marechal  beschrieben  wurden. 

Eine  den  rechten  Ventrikel  in  zwei  Räume  teilende  Membran 
teilt  Täte  mit.  Einen  ebenfalls  vom  rechten  Ventrikel  abzweigenden 
dritten  Ventrikel,  aus  dem  die  Aorta  entspringt,  veröffentlichte  Cayla. 

Auch  in  den  Atrien  kommen  abnorme  Septen  vor. 

Hierher  gehörige  Fälle  sind  beschrieben  von  Fowler,  Griffith  (2  Fälle), 
Rolleston,  Babesiu,  Martin,  Pott,  Eansom,  Borst,  Hosch  und  Stöber.  Im 
zweiten  Fall  von  Griffith  nahm  der  durch  die  abnorme  Membran  abgegrenzte 
obere  Vorhofraum  die  Pulmonalvenen  auf.  Der  untere  Raum  hingegen  hing  mit 
dem  Herzrohr  und  durch  die  Atrioventricuiarklappen  mit  dem  Ventrikel  zusammen. 
Auch  bei  Ransom  nahm  der  rechte  hintere  obere  Teil  des  linken  Vorhofs  die 
Pulmonalvenen  auf,  während  der  linke  vordere  untere  Raum  das  Herzohr  trug  und 
zum  Ventrikel  führte.  Aehnliches  beschreibt  Borst  unter  der  Ueberschrift :  „Cor 
triatriatum"  sowie  Hosch. 

Zur  Erklärung  dieser  abnormen  Vorhofsepten  dachte 
Martin  an  ein  Nichtverschwinden  des  Walles  zwischen  dem  Sinus 
communis  der  Pulmonalvenen  und  dem  linken  Atrium  des  embryonalen 
Herzens,  während  Fowler  und  Ransom,  sowie  Griffith  das  über- 
zählige Septum  von  einer  exzessiven  Bildung  der  Valvula  foraminis 
ovalis,  welche  vom  Blutstrom  umgeklappt  an  der  Wand  festwachse,  ab- 
leiten. Borst  bezieht  seine  Fälle  auf  eine  falsche  Anlage  der  Pulmonal- 
venen rechts  anstatt  links  vom  Septum  primum,  aus  dessen  oberem 
Teil  das  Diaphragma  hervorgehe.  Hosch  nimmt  im  Gegensatz  hierzu 
an,  daß  das  Septum  primum  nicht  oben,  sondern  unten  liege  und  von 
seiner  Richtung  abgedrängt  worden  sei  und  erklärt  demgemäß  das 
Diaphragma  als  ein  übermäßig  gewachsenes,  beim  Herabwachsen  in 
falsche  Verlaufsrichtung  geratenes  Septum  primum  (Born).  Auch 
Stöber  leitet  die  anormale,  übrigens  nicht  perforierte  Atrienscheide- 
wand seines  Falles  ähnlich  wie  Borst  vom  Septum  primum  ab.  Die 
Lungenvenen  mündeten  in  diesem  Falle  zum  Teil  ins  linke,  zum  Teil 
ins  rechte  Atrium. 

Babesiu,  Jahrb.  f.  Kinderheilkunde,  Bd.  XIV,  1879,  p.  260. 
Borst,  Verhandl.  d.  Deutsch,  pathol.  Ges.,  1905,  p.  178. 
Cayla,  Progres  med.,  T.  I,  1885,  p.  121. 
JEskidge,  Tr.  Philadelphia  Path.  Soc,  1883. 
Fowler,  Tr.  Path.  Soc,  1882. 
Gelpke,  In.-Diss.  Basel,  1888. 

Griffith,  Anat.  Soc.,  1896  and  Journ.  of  Anal,  and  Phys.,   Vol.  XXXVII,  1903,  N.  S. 

Vol.  XVII,  p.  255. 
Marächal,  Histoire  de  l'Acad.  des  Sciences,  1700,  p.  4^. 
Martin,  Anat.  Soc.  Cambridge,  1899. 
M4ry,  Journ.  gener.  de  Med.,  1819. 
Nuhn,  Arch.  f.  rationelle  Med.,  Bd.  XXIV,  p.  1. 

Ransom,  Journ.  of  Anat.  and  Phys.,  Vol.  XXXIX,  1905,  N.  S.  Vol.  XIX,  p.  69. 

Bolleston,  Anat.  Soc,  1896. 

Stöher,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXCIII,  p.  252. 

Täte,  Tr.  Path.  Soc,  Vol.  XLIII,  1892,  p.  36. 

3.  Abnormitäten  der  großen  Gefäße. 

Der  abnorme  Ursprung  der  großen  Arterien  und  Venen,  die 
Verengerungen  und  das  Fehlen  der  Arteria  pulmonalis  und  Aorta, 
sowie  zahlreiche  andere  Anomalien  der  großen  Gefäße  sind  an  anderer 
Stelle  der  Abhandlung  zu  finden.  Die  unendliche  Zahl  weniger 
wichtiger  Variationen  —  man  denke  nur  an  die  Hauptäste  der  Aorta 
—  sind  zum  Thema  der  eigentlichen  Mißbildungen  nicht  gehörig,  sie 
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sollen  hier  nicht  besprochen  .werden.  Zum  großen  Teil  handelt  es 
sich  eben  hier  mehr  um  Variationen,  denn  um  eigentliche  Mißbildungen 
(vergl.  über  dieselben  z.  B.  Turner).  Vielmehr  sollen  hier  nur  einige 
wenige  wichtigere  und  an  anderer  Stelle  nicht  er- 
wähnte Beispiele  von  abnormem  Verlauf  der  großen 
Gefäße  kurz  zusammengestellt  werden. 

Die  Abnormitäten  im  Verlauf  der  Aorta  bezw.  ihrer 
A  e  s  t  e  kommen,  wie  schon  Krause  betont,  durch  stärkere  Ausbildung 
normaler  Anastomosen  und  Arterienbögen  zustande,  erklären  sich 
also,  wie  Vierordt  sagt,  „entwicklungsgeschichtlich".  Tiedemann, 
Otto,  Krause,  Turner,  Dittrich  beschreiben  diese  Dinge  genauer. 
Einen  rechten  Arcus  aortae  leitet  Ghon  z.  B.  von  einem  Erhalten- 
bleiben des  4.  rechten  statt  des  linken  Aortenbogens  ab.  Es  fand 
sich  auch  ein  rechter  Ductus  Botalli  und  ausgedehnte  Venenanomalien 
{neben  Pulmonalstenose).  Einen  Fall  mit  nach  rechts  gekrümmtem 
Aortenbogen  teilt  auch  ganz  neuerdings  Weiss-Eder  mit.  So  findet 
'  sich  ferner  eine  doppelte  Aorta  als  Fortbestehen  des  4.  Gefäßbogen- 
paares,  von  Hommel  schon  1737,  ferner  von  Malacarne,  Jagorsky, 
Bertin,  Siebold,  Cruveilhier,  Thomson,  Hamdi  und  Curnow 
beschrieben.  Im  letzteren  Fall,  in  dem  der  doppelte  Aortenbogen 
ebenso  wie  im  Falle  Hamdis  Trachea  und  Oesophagus  einschloß,  fand 
sich  dies  bei  der  Sektion  einer  87-jährigen  Frau.  Poirier  sammelte 
1896  8  einschlägige  Fälle.  Hyrtl  sprach  von  „ringförmigem  Aorten- 
typus der  x^Lmphibien".  Simmonds  beschreibt  eine  geteilte  Aorta, 
von  der  die  eine  Hälfte  dem  rechten,  die  andere  dem  linken  Ventrikel 
entstammte.  Einen  doppelten  Pulmonalarterienursprung  beschreiben 
z.  B.  Kerkring  und  Yeo. 

Die  zahlreichen  Variationen,  welche  sich  vor  allem  durch  ab- 
normen Verschluß  oder  Olfenbleiben  der  einzelnen  Gefäßbögen  er- 
geben, hat  besonders  Turner,  genau  mit  Beispielen  belegt,  dargestellt. 

Abnormitäten  des  Ursprungs  der  Arteriae  coro- 
nariae  sind  an  verschiedenen  Stellen  besprochen.  Hier  soll  noch  der 
sehr  seltene  Ursprung  aus  der  Arteria  pulmonalis,  wie  ihn  Krause 
für  eine  überzählige  dritte  und  v.  Konstantinowitsch  für  die  linke 
Coronararterie  beschreiben,  erwähnt  werden.  Der  letztgenannte  Autor 
deutet  eine  Reihe  von  Vierordt  und  von  Baumgarten  als  hohe 
Coronararterien  beschriebener  Fälle  als  stenosierte  Aorten. 

Eine  aus  der  Pulmonalis  entspringende  Subclavia  beschreiben  z.  B. 
Breschet,  Holst,  Heller,  Ghon  (in  dem  oben  zitierten  Falle). 
Auch  aus  der  Aorta  descendens  kann  die  Subclavia  entspringen,  wie 
das  schon  Krause  angibt  und  Schwalbe  mehrfach  beobachtete  — 
wie  ich  seiner  gütigen  Mitteilung  verdanke  —  und  durch  Gross 
beschreiben  ließ. 

Unter  den  Anomalien  der  Venen  steht  die  Erhaltung  der 
linken  Vena  cava  superior  der  Zahl  nach  wohl  an  erster  Stelle. 
Sie  ist  eine  häufige  Begleiterscheinung  zahlreicher  anderer  Herz- 
anomalien und  daher  auf  die  verschiedenen  Kapitel  zerstreut  zu  finden. 
Gruber  fand  bis  1864  27,  Krause  1876  etwa  40,  Bauer  1896  etwa  70 
hierhergehörige  Fälle.  Der  letztgenannte  Autor  beschreibt  den 
typischen  Verlauf  der  linken  oberen  Hohlvene  folgendermaßen:  „So- 
bald das  Gefäß  den  Pericardialsack  erreicht  hat,  zeigt  es  immer 
seinen  typischen  Verlauf  zwischen  linker  Pulmonalarterie  und  linken 
Pulmonalvenen,  biegt  in  einem  nach  rechts  und  oben  konkaven  Bogen 
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zwischen  diesen  und  dem  linken  Herzohr  nach  rechts  aus  der 
Vertikalen  in  die  Horizontale,  kommt  in  den  Sulcus  atrioventricularis 
zu  liegen  und  mündet  links  und  etwas  unter  dem  Niveau  der  unteren 
Hohlvenenmündung  in  den  rechten  Vorhof  ein."  Nur  in  wenigen 
Fällen  lagen  die  Verhältnisse  etwas  anders.  Bauer  unterscheidet 
erstens:  es  bestehen  zwei  obere  Hohlvenen  (bei  Situs  inversus  — 
Fälle  CooPER,  Marchessaux,  Rokitansky  —  ist  eine  Vena  cava 
superior  dextra  die  akzessorische),  die  häutigste  Form;  zweitens:  es 
besteht  nur  eine,  und  zwar  die  linke  obere  Hohlvene  (schon  1713 
von  Chesselden,  seitdem  z.  B.  von  Halbertsma,  Greenfield, 
Bedard,  Boyer,  V^^eigert,  Charles  und  Bauer  selbst  beobachtet) ; 
drittens:  der  Ductus  Cuvieri  ist  links  zwar  durchgängig,  aber  an  der 
Mündung  ins  rechte  Atrium  verschlossen  (Fälle  Le  Cat  1738  und 
Gruber).  Hier  erwähnen  will  ich  noch  die  einschlägigen  Fälle  von: 
DiLG,  Walsham,  Valleix,  Langer,  Hepburn,  Howden  (wo  ebenso 
wie  bei  Sharpey  und  Cheene  ein  feiner  Zwischenast  die  beiden  Venae 
cavae  superiores  verband),  Marchand  (zugleich  die  Vena  cava  inferior 
durch  die  Vena  azygos  ersetzt,  im  übrigen  enge  Aorta,  Septumdefekte, 
teilweiser  Situs  inversus),  Freyberger  (die  linke  Vena  cava  mündet 
in  den  Sinus  coronarius  cordis),  Simmonds,  Gallois  (Cor  triloculare), 
Turner,  v.  Konstantinowitsch  (beides  Cor  biloculare),  sowie  einen 
weiteren  neueren  Fall  von  Turner. 

In  einem  Fall  Fussells  ist  die  Vena  cava  superior  durch  zwei 
Anonymae  ersetzt. 

Eine  ziemlich  seltene  Anomalie,  schon  von  Kerkring  beschrieben^ 
ist  eine  Zweiteilung  der  Vena  cava  inferior.  Doppelte  Vena 
cava  inferior,  deren  Aeste  sich  erst  in  der  Höhe  der  Vena  mesenterica 
superior  verbanden,  beschreibt  Kollmann.  Es  liegen  hier  zwei  per- 
sistierende Venae  cardinales  vor.  Zander  bespricht  29  derartige  Fälle. 
Zumeist  verbindet  ein  Verbindungsast  die  beiden  Venen  —  in  15  Fällen 
gegenüber  12  ohne  solchen.  Einen  Fall,  in  dem  die  Vena  cava 
inferior  völlig  mangelt,  dagegen  zwei  Venae  cardinales  bestehen,  von 
denen  in  der  Brusthöhle  nur  die  rechte  erhalten  ist,  beschreibt  des 
weiteren  ebenfalls  Kollmann.  Hier  liegen  bei  einem  28-jährigen  Mann 
völlig  embryonale  Verhältnisse  vor.  Diese  Anomalie  muß  schon  von 
etwa  dem  8.  Tag  des  fötalen  Lebens  her  datieren. 

Fehlen  der  Vena  cava  inferior  und  Ersatz  durch  die 
linke  Azygos,  sowie  Mündung  der  Vena  hepatica  in  den  venösen 
Vorhof  ist  bei  Situs  inversus  relativ  häufig  beschrieben.  Dieser  Ano- 
malie gilt  eine  besonders  genaue  Darstellung  von  Schelenz. 

Auch  die  Einmündung  des  Sinus  coronarius  in  das 
linke  Atrium  ist  selten  —  Lindner,  Jeffroy,  Meckel,  Bauer, 
Miura  beschreiben  hierher  gehörige  Fälle.  Beneke  beschreibt  einen 
Fall  von  Einmündung  des  Sinus  venosus  in  den  linken  Vorhof  und 
erklärt  die  Anomalie  durch  Ausbildung  eines  Septums  zwischen  den 
zunächst  im  Sinus  reuniens  zusammenmündenden  Gefäßen,  der  Vena 
coronaria  und  dem  Ductus  Cuvieri  sinister;  er  verlegt  die  x4.nomalie 
naturgemäß  in  das  früheste  embryonale  Leben.  In  einem  Fall  Cautleys 
mündete  die  Vena  cava  inferior  in  den  linken  Ventrikel. 

Zahlreiche  Venenanomalien  kombinieren  sich 
häufig,  so  z.  B.  in  den  Fällen  von  Kaczinski  (Situs  inversus), 
Berthel  sowie  Della  Rovere,  wo  eine  Mündung  der  Vena  azygos 
in  den  linken  Vorhof  als  erster  Fall  dieser  Art  angegeben  wird. 
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Was  die  Anomalien  der  Pulmonalvenen  betriift,  so 
variiert  zunächst  die  Zahl  der  ins  Herz  mündenden  überaus.  Die 
Vereinigung  der  Pulmonalvenen  zu  einem  Stamm  ist 
weit  häufiger  links  —  schon  vor  Meckel  und  von  diesem 
selbst  beobachtet  —  als  rechts.  Einen  Fall  der  letzteren  Art  be- 
schreibt z.  B.  Severanu.  Eine  Reduzierung  der  Zahl  der  Lungen- 
venen erklärt  Preisz  so,  daß,  während  gewöhnlich  der  unpaar  an 
gelegte  Stamm  der  Lungen venen  in  die  Vorhofswand  einbezogen  wird 
(vergl.  Fig.  206),  dies  unterbleibt  und  eine  zu  lange  Anlage  der 
Vene  vorliegt,  wenn  nur  ein  Venenstamm  (wie  z.  B.  bei  Lemaire, 
Wickert,  Bochdalek,  Epstein,  Miura)  vorhanden  ist,  bezw.  das 
gleiche  in  vermindertem  Maße,  wenn  zwei  Venenstämme,  z.  B.  Fälle 
Schuler  und  v.  Konstantinowitsch,  bestehen  und  dasselbe  ein- 
seitig, wenn  drei  solche  Venenstämme  vorhanden  sind,  wie  dies  in 
dem  von  Preisz  selbst  beschriebenen  Fall  vorlag. 

Auch  eine  Vermehrung  der  Zahl  der  Lungenvenen 
auf  5  (Harris),  7  (siehe  Otto)  und  sogar  8  (Talini)  kommt  vor. 

Abnorme  Mündungen  der  Pulmonalvenen  sind  nicht 
gerade  häufig  beschrieben;  z.  B.  Fälle  von:  Rokitansky  (mehrere 
Fälle),  FÖRSTER,  DucHEK,  Lambl,  Lorenz,  Audry  et  Lacroix 
(Mündung  in  das  rechte  Atrium),  Gruber,  Miura  (Einmündung 
der  einzigen,  auch  die  Vena  azygos  aufnehmenden  Pulmonalvene 
ebenfalls  in  den  rechten  Vorhof),  Hepburn  (Mündung  der  rechten 
Lungenvene  in  das  rechte  Atrium).  Auch  Chiari  teilt  einen  Fall 
eines  2-jährigen  Knaben  mit,  dessen  Herz  außer  Defekt  des  Septum 
atriorum  eine  Mündung  der  rechten  Pulmonalvene  ins  rechte 
Atrium  —  Chiari  hält  dies  für  primär,  den  Septumdefekt  für 
sekundär  —  aufwies.  Einen  entsprechenden  Fall  finden  wir  ferner 
bei  Ettlinger.  Bei  Hickman  mündete  die  linke  Pulmonalvene 
in  den  rechten,  die  rechte  in  den  linken  Vorhof,  bei  Stöber  (Cor 
triatriatum)  die  Venen  beider  Oberlappen  ins  rechte,  die  beider 
ünterlappen  ins  linke  Atrium.  In  seltenen  Fällen  münden  die 
Pulmonalvenen  in  die  Körpervenen.  So  beschreiben  schon  Chassinat 
und  Cooper  Mündung  in  die  Vena  cava  inferior,  Epstein  eine  Ein- 
mündung in  die  Vena  cava  superior,  Chaffey  eine  solche  in  die 
linke  Vena  anonyma,  Geipel  in  den  anormal  restierenden  rechten 
Ductus  Cuvieri,  Schelenz  in  die  linke  obere  Hohlvene  (Situs  inversus). 
Letzterer  erklärt  diese  Fälle  mit  einer  wenigstens  streckenweisen  Er- 
haltung des  Ductus  Cuvieri  sinister. 
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Kapitel  V. 

Die  Mißbildungen  des  Gebisses. 

Von  Professor  Dr.  Peckert  in  Tübingen 
(früher  Privatdozent  in  Heidelberg). 

Einleitung. 

Für  die  vorliegende  Bearbeitung  ist  fast  ausschließlich  die  zahnärztUche  Literatur 
als  Unterlage  benutzt  worden.  Dem  Charakter  dieses  Handbuches  entsprechend, 
habe  ich  aber  versucht,  durch  Weglassung  aUes  dessen,  was  ledigHch  für  den  Zahn- 
ai'zt  Interesse  haben  kann,  Form  und  üimensionierung  des  verhandelten  Gebietes 
so  zu  gestalten,  daß  es  in  den  Rahmen  passen  soU,  füi-  den  es  bestimmt  ist.  Ein 
Literatiu'verzeichnis  unterlasse  ich,  weil  dies  unnötig  geworden  ist,  seit  wir  den  aus- 
gezeichneten Index  der  zahnärztüchen  Literatur  von  Poet  besitzen.  Außerdem  ver- 
weise ich  auf  die  Literaturangaben  der  einzelnen  Abschnitte  in  Scheffs  Handbuch 
der  Zahnheilkunde  und  in  Pekthes,  Die  Verletzungen  und  Krankheiten  der  Kiefer, 
Deutsche  Chirurgie,  Lieferung  33  a.  Emzelne  Pubhkationen,  auf  die  Bezug  genommen 
wird,  werden  meist  in  Fußnoten  namhaft  gemacht. 

Wenn  man  unter  Mißbildungen  angeborene,  den  Bau  von 
Organen  oder  Organsystemen  betreffende  Stilwidrigkeiten  jenseits  der 
Variationsbreite  versteht,  so  muß  diese  Definition  zweifellos  modifiziert 
werden,  sobald  von  Mißbildungen  der  Zähne  die  Rede  ist.  Ganz  ein- 
fach aus  dem  Grunde,  weil  das  neugeborene  Kind  zahnlos  ist,  weil 
nicht  nur  der  Durchbruch  aller  Zähne,  sondern  auch  die  Entwicklung 
aus  den  Zahnanlagen  für  die  Mehrzahl  der  52  Zähne  beider  Dentitionen 
ins  extrauterine  Leben  fällt.  Dies  wäre  ja  dann  ohne  Belang,  wenn 
sich  feststellen  ließe,  daß  die  Ursache  für  eine  Zahnmißbildung,  die 
irgend  einmal  später  in  die  Erscheinung  tritt,  in  die  Fötalzeit  zurück- 
reicht. Das  ist  aber  keineswegs  immer  der  Fall.  Denn  die  Ursachen 
sind,  um  das  gleich  vorweg  zu  nehmen,  anscheinend  für  einen  sehr 
großen  Teil  aller  Zahnmißbildungen  einfach  mechanischer  Art  und 
machen  sich  erst  zu  einer  Zeit  störend  bemerkbar,  da  die  Platzfrage 
akut  wird,  also  wenn  die  Entfaltung  der  einzelnen  Zahnindividuen 
aus  den  Zahnkeimen  machtvoll  einsetzt.  Daher  kann  der  Zeitpunkt 
der  Geburt  nicht  als  Grenze  angesehen  werden,  die  für  spätere  patho- 
logische Befunde  bestimmter  Art  im  Gebisse  als  ausschlaggebendes 
Kriterium  zu  gelten  hat,  das  die  Deutung  eines  solchen  Befundes  im 
positiven  oder  negativen  Sinne,  als  Mißbildung  oder  als  krankhafte 
Störung,  festlegt.  Zur  Zeit  der  Geburt  kann  der  augenblickliche  Zu- 
stand der  Bezahnung  ein  durchaus  korrekter  sein,  und  doch  mag  sich 
späterhin  eine  Mißbildung  herausstellen,  als  deren  Ursache  eine  Krank- 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  34 


506 


Kapitel  V. 


heit  im  heute  gültigen  Sinne  auszuschlieEen  ist.  Gerade  für  die  Mehr- 
zahl der  offenkundigen  Zahnmißbildungen  ~  um  ein  Beispiel  zu  nennen, 
das  man  als  Prototyp  einer  Monstrosität  bezeichnen  könnte,  für  die 
Odontome  —  reicht  die  teratogenetische  Terminationsperiode  vielfach 
nicht  in  die  Embryonalzeit  zurück.  Ganz  sicher  haben  alle  Miß- 
bildungen, die  ausschließlich  das  Wurzelgebiet  der  bleibenden  Zähne 
betreffen,  eine  postembryonale  Terminationszeit.  Bei  Weisheitszähnen, 
die  mit  einem  sehr  hohen  Prozentsatz  an  den  Mißbildungen  beteiligt 
sind,  dürfte  diese  Zeit  erst  im  zweiten,  oft  vielleicht  sogar  erst  im 
dritten  Lebensjahrzehnte  liegen. 

Daß  jedenfalls  die  Ursachen  meist  nicht  in  den  frühen  Embryonal- 
wochen zu  suchen  sind,  darauf  weist  schon  der  Umstand  hin,  daß  die 

erste  Dentition,  das  Milch- 
gebiß, weit  seltener  von  einer 
Mißbildung  betroffen  wird  als 
die  zweite,  definitive. 

Einige  Daten  über  die 
normalen  Entwicklungszeiten 
der  einzelnen  Zahngruppen 
dürften  zur  Orientierung  hier 
am  Platze  sein. 

Gegen  das  Ende  des  2.  Embryo- 
nalmonates, nach  anderen  Autoren 
schon  Ende  der  5.  Woche,  machen 
sich  die  ersten  Anfänge  der  Zahn- 
anlagen durch  Wachstumsvorgänge 
am  Epithel  der  Mundhöhle  bemerk- 
bar. Es  entsteht  eine  Schleimhaut- 
leiste, der  Kieferwall,  von  dem  aus, 
soHde  Epithelsprossen  in  die  Tiefe 
wuchern.  Jeder  solche,  die  Schmelz- 
anlage eines  Milchzahnes  repräsen- 
tierende Epithelzapfen  treibt  nach 
lingualwärts  eine  sekundäre  Ab- 
zweigung, die  Schmelzanlage  für  den 
Ersatzzann  der  zweiten  Dentition, 
während  der  Wucherung  des  pri- 
mären Sprosses  durch  eine  Zellan- 
häufung  im  Mesoderm  eine  Grenze 
gesteckt  wärd.  Diese  Zellanhäufung 
nimmt  emen  aggressiven  Charakter  an 
und  beginnt  das  Ende  des  Epithel- 
zapfens einzustülpen,  so  daß  es  von 
diesem  allmählich  wie  von  einer 
Glocke  umschlossen  wird.  So  übernimmt  die  Bindegewebspapille,  die  späterhin  zur 
Zahnpulpa  wird  und  das  Zahnbeüi  Kefert,  frühzeitig  eine  fiihrende  formative  Rolle 
und  differenziert  sich  selbst  in  ein  charakteristisches  Organ  mit  emem  Mantel  eigen- 
artiger Zellen,  der  Odontoblasten ,  während  der  eingestülpte  Epithelsproß  zum 
Schmelzorgan  wird,  ausgezeichnet  durch  eine  äußere  und  innere  EpitheUage  und 
die  dazwischen  hegende  Schmelzpulpa. 

An  ihrer  Berührungsfläche  beginnen  die  ineinander  geschalteten  heterogenen 
Bildungsstätten  eines  Zahnes,  der  Schmelzkeim  imd  die  DentinpapUle,  ihre  auf- 
bauende Tätigkeit  und  formieren  das  Zahnscherbchen,  das  seiner  Herkunft  ent- 
sprechend aus  einem  äußeren  Schmelzmantel  und  einem  inneren  Dentinkörper  be- 
stehen muß.  Frühzeitig  hat  sich  eine  bindegewebige  Hülle  um  den  ganzen  Zahnkeun 
gebildet,  das  Zahnsäckchen,  das  ihn  allseitig  umschließt  und  von  den  Nachbarn 
abgrenzt  und  nur  gegen  den  Eintritt  der  Dentinpapille  geöffnet  ist.  Auf  die  sehr 
kompüzierten  und  besonders  auch  vom  mechanischen  Standpunkte  aus  interessanten 
Vorgänge  der  Entwicklung  emes  Zahnscherbchens  bis  zum  reichhch  differenzierten 
fertigen  Zahn  kann  an  dieser  Stelle  natürhch  nicht  näher  eingegangen  werden. 


Fig.  256.  Menschl.  Embryo,  3  Monate 
alt.  Tiefenwucherung  des  Mundepithels  (nach 
G.  Fischer).  B.  Bindegeweb.  Zellanhäufung, 
B.  C.  Basale  ZyhnderzelTenschicht,  E.  Epithel 
der  Schleimhaut,  X.  Baiochen,  M.  Mesoderm, 
Z  Zahnleiste,  Z.  K.  Zahnkeim  (Schmelzorgan). 
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Die  Entfaltung  der  Ersatzzahnkeime  aus  einem  ekto-  und  mesodermalen  Anteil 
erfolgt  in  ganz  identischer  Weise  wie  bei  den  Milchzähnen,  nur  in  einer  späteren 
Embryonalzeit. 

S  d  d 


Fig.  257.  Zahnanlagen  in  drei  verschiedenen  Stadien  auf  einem  Präparate 
(nach  Preiswerk).  —  a  Schmelzorgan,  welches  bei  h  durch  wuchernde  Mesoderm- 
zeUen  vorgestülpt  wird;  c  diese  MesodermzeUen  haben  sich  hier  ziu-  Zahnpapüle 
(Dentinkeim)  ausgebildet;  d  Schmelzpulpa,  welche  vom  Zahnsäckchen  (e)  um- 
schlossen wird;  /  Verbindungsstrang;  g  Epithel  der  Mundschleimhaut. 

Das  erste  Produkt  sowohl  der  Ameloblasten  als  auch  der  Odontoblasten  ist 
immer  eine  organische  matrix  praeformans,  in  die  nachträglich  Kalksalze  eingelagert 
werden.  Diese  Verkalkung  geschieht  schon  embryonal,  soweit  das  Milchgebiß  in 
Frage  kommt,  wenigstens  im  Bereiche  der  Zahnkronen.  Folgendes  Schema  nach 
Peirce  möge  über  die  Verkalkimgszeiten  im  Wechsel-  und  bleibenden  Gebisse  Auf- 
schluß geben. 


Fig.  258.  a  Graphische  Darstellung  der  Milchzahnverkalkung,  b  Graphische 
Darstellung  der  Verkalkung  der  bleibenden  Zähne. 

Daraus  ist  zu  ersehen,  daß  die  erste  Verkalkung  der  Müchzahnscherbchen  der 
Frontzähne  in  der  17.  Fötalwoche  beginnt,  und  daß  zur  Zeit  der  Geburt  bei  diesen 
Zähnen  schon  ein  TeU  der  Wurzel  fertig  gebüdet  ist,  während  von  den  Müchmolaren 
wenigstens  die  Kronen  vollendet  sind.  Um  diese  Zeit  ist  von  einer  Verkalkung  der 
Zahnanlagen  der  zweiten  Dentition  noch  gar  nicht  die  Rede;  eine  Ausnahme  macht 
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nur  der  mit  6  Jahren  erscheinende  erste  Molar,  bei  dem  die  Verkalkung  der  Kronen- 
höcker schon  in  der  25.  Fötalwoche  beginnt,  ohne  aber  während  des  weiteren  Fötal- 
lebens wesentliche  Fortschritte  zu  machen.  Im  allgemeinen  besteht  ein  Parallehsmus 
zwischen  den  Verkalkungszeiten  der  emzelnen  Zahngattungen  und  dem  späteren 
Durchbruchstermm.  In  der  gleichen  Ordnung  pflegt  der  Durchbruch  zu  erfolgen. 
Das  stimmt  aber  nicht  durchwegs.  Kael  Witzel^)  machte  neuerdings  darauf  auf- 
merksam, daß  die  Entwicklung  des  Ersatzeckzahnes  analog  der  des  1.  bleibenden 
Molaren  fortschreitet,  und  die  des  2.  Prämolaren  im  gleichen  Tempo  mit  dem  2.  Molaren. 
Die  Durchbruchszeiten  dieser  Zähne  sind  aber  bekann tüch  recht  verschieden. 

Die  Kenntnis  der  Verkalkungszeiten  der  einzelnen  Zähne  hat  mit 
der  Beurteilung  von  Mißbildungen  sehr  wohl  etwas  zu  tun,  viel  mehr 
als  die  Kenntnis  des  jeweiligen  Zustandes  eines  Zahnkeimes  im  un- 
verkalkten  Zustande.  Denn  die  Umwandlung  aus  dem  organischen, 
weichen  Zahngebilde  in  den  harten,  verkalkten  Zahn  erfolgt  nicht  in 
der  Weise,  daß  in  die  fertige  weiche  Zahngestalt  Kalksalze  eingelagert 
werden,  sondern  zu  der  Zeit,  da  die  Verkalkung  bereits  beginnt,  ist 
der  ganze  übrige  Keim  noch  sehr  unbedeutend,  und  im  gleichen  Maße, 
als  er  an  Größe  zunimmt,  erfolgt  rasch  die  Verkalkung  der  neuge- 
bildeten Matrix.  Die  Zeit,  in  der  räumliche  Differenzen  und  Schwierig- 
keiten auf  die  Gestaltung  eines  Zahnes  Einfluß  gewinnen  können,  kann 
also  von  dem  Zeitpunkte  der  Verkalkung  der  mißbildeten  Zonen 
nicht  weit  entfernt  liegen.  Und  daß  der  Kampf  um  den  Raum  ein 
hervorragendes  ätiologisches  Moment  für  das  Zustandekommen  von 
Mißbildungen  darstellt,  darauf  habe  ich  schon  oben  hingewiesen. 

I.  Mißbildungen  der  Zähne. 

Ueberzahl  vmd  Unterzalil. 

Es  muß  zweifelhaft  erscheinen,  ob  überzählige  Zähne  in  den  Be- 
reich der  Zahnmißbildungen  fallen.  Man  mag  geneigt  sein,  das  strikte 
abzulehnen,  und  doch  scheinen  sie  mir  nicht  häufig  genug  zu  sein, 
um  in  die  Zone  der  Varietäten  eingereiht  werden  zu  dürfen.  Zum 
mindesten  wird  man  sie  als  Anomalien  ansprechen  müssen,  und 
weil  doch  keine  scharfe  Grenze  zwischen  Anomalien  und  Mißbildungen 
gezogen  werden  kann,  so  dürfte  es  gerechtfertigt  sein,  sie  einer  kurzen 
Besprechung  zu  unterziehen.  Um  so  mehr,  als  der  überzählige  Zahn 
recht  oft  nicht  einen  bestimmten  normalen  Zahntypus  repräsentiert, 
sondern  als  verkümmertes  Gebilde  oder  in  einer  direkt  monströsen 
Form  auftreten  kann. 

Im  allgemeinen  zeigt  das  menschliche  Gebiß  keine  sehr  große 
Neigung  zu  Spielarten  und  Anomalien,  ebensowenig  bezüglich  der 
Zahl  als  der  Form  der  einzelnen  sehr  charakteristischen  Zahntypen. 
Diesen  konservativen  Charakter  erkennen  wir  nicht  nur  im  rezenten 
Gebisse,  auch  die  fossilen  Kieferfunde  bestätigen  den  Eindruck  eines 
zähen  Festhaltens  am  Ererbten.  Der  Homo  Heidelbergensis  z.  B.,  der 
älteste  menschliche  Unterkiefer,  der  bisher  zu  tage  gefördert  wurde, 
muß  hauptsächlich  seiner  Bezahnung  nach  als  sicher  menschliches 
Fossil  angesprochen  werden.  Gleichwohl  lehren  uns  die  Beobachtungen 
der  vergleichenden  Anatomie,  daß  das  32-zähnige  heterodonte  mensch- 
liche Gebiß  auf  eine  alte  Stammform  mit  höherer  Zahnzahl  zurück- 
zuführen ist,  auf  das  gemeinsame  ursprüngliche  Säugetiergebiß  von 
44  Zähnen,  dessen  Formel  vermutlich  gelautet  hat: 

1)  WiTZEL,  Karl,  Atlas  der  Zahnheilkunde  in  stereoskopischen  Bildern.  Berlin, 
Jul.  Springer,  1909. 
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Nachdem  somit  das  rezente  menschliche  Gebiß  als  ein  reduziertes 
Entwicklungsprodukt  einer  ursprünglich  reicheren  Bezahnung  ange- 
sehen werden  muß,  ist  der  Gedanke  naheliegend,  eine  Ueberzahl  von 
Zähnen,  die  wir  heute  noch  gelegentlich  antreffen,  im  atavistischen 
Sinne  zu  deuten.  Die  Ansichten  der  Autoren,  die  sich  mit  diesem 
Gegenstande  befaßt  haben,  sind  keineswegs  kongruent;  es  finden  sich 
sogar  Stimmen,  die  den  Standpunkt  vertreten,  in  der  Ueberzahl  be- 
stimmter Zähne  sei  eine  progressive  Tendenz  zu  erkennen,  sie  bedeute 
einen  Neuerwerb. 

Hier  ist  nicht  der  Ort,  diese  Frage  zu  diskutieren ;  ich  möchte 
nur  auf  einen  Punkt  hinweisen,  der  sehr  gegen  die  atavistische  Auf- 
fassung spricht  und  mit  Recht  immer  wieder  ins  Treffen  geführt  wird, 
das  ist  das  Vorkommen  typischer  überzähliger  Eckzähne.  In  der 
ganzen  heterodonten  Tier- 
reihe ist  der  C  jederseits  nur 
in  der  Einzahl  vorhanden. 
Ueberzählige  C  mit  allen 
dieser  Zahngattung  zukom- 
menden Merkmalen  sind  aber 
beim  Menschen  tatsächlich, 
wenn  auch  nicht  häufig,  so 
doch  wiederholt  festgestellt 
worden.  Mithin  muß  man 
logischerweise  doch  zum 
mindesten  zugeben,  daß  es 
auch  Fälle  von  Ueberzahl 
gibt,  die  sicher  nichts  mit 
Atavismus  zu  tun  haben. 
Außerdem  muß  es  doch 
recht     auffällig    erscheinen,  Fig.  259.  Ueberzählige  Prämolaren. 

daß  die  Zahngruppe,  welche 
die  stärkste  Reduktion  er- 
fahren hat,  die  Prämolaren,  so  überaus  selten  einen  Rückschlag  in 
Form  eines  oder  gar  zweier  überzähliger  Zähne  im  rezenten  Gebisse 
aufweist.  Fig.  259  zeigt  eine  hierher  gehörige  Beobachtung  von  Port, 
die  vielleicht  ein  Unikum  ist:  links  4,  rechts  3  Prämolaren  im  Unterkiefer. 

Die  Möglichkeit  der  Entstehung  überzähliger  Zähne  im  bleibenden 
Gebisse  wird  uns  verständlich,  wenn  wir  uns  an  die  alten  Unter- 
suchungen von  Kollmann  1)  erinnern,  die  meines  Wissens  keine  Wider- 
legung erfahren  haben.  Hiernach  zweigt  vom  primären  Epithelstrang, 
der  vom  gemeinsamen  Kieferwall  als  Schmelzorgan  eines  Milchzahn- 
individuums in  die  Tiefe  wuchert,  häufig  nicht  nur  ein  einziger  sekun- 
därer Sproß  auf  der  lingualen  Seite  ab,  um  zum  Schmelzorgan  des 
Ersatzzahnes  zu  werden,  sondern  unter  Umständen  treten  zahlreiche 
derartige  Seitenäste  auf,  die  normalerweise  bis  auf  einen  einzigen 
nicht  zu  weiterer  Entwicklung  gelangen.  Es  ist  wohl  nicht  von  der 
Hand  zu  weisen,  daß  eine  solche  ursprüngliche  Mehrheit  der  Epithel- 

1)  Kollmann,  Entwicklung  der  Milch-  und  Ersatzzähne  beim  Menschen. 
Zeitschr.  f.  wiss.  ZooL,  Bd.  XX. 
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sprossen  den  Keim  zu  allerlei  Abnormitäten  in  sich  bergen  kann,  nicht 
nur  zur  Entstehung  eines  wirklichen  überzähligen  Zahnes,  sondern  auch 
zum  Auftreten  zahlreicher  selbständiger  Zahngebilde,  die  aber  infolge 
der  räumlichen  Enge  nur  die  Größe  von  Miniaturzähnchen  erreichen 
können,  sowie  zur  Erzeugung  offenkundiger  Mißbildungen  von  typischer 
oder  atypischer  Form,  von  denen  im  weiteren  noch  die  Rede  sein  wird. 

Die  Form  der  überzähligen  Zähne  kann  eine  vierfach  verschiedene 
sein  :  Entweder  gleicht  sie  ganz  einer  normalen  Zahngattung  oder  stellt 
einen  einfachst  gebauten  spitzen  Zacken  dar  (Embolus,  Zapfenzahn) 


Fig.  260.   Höckerzahn  und  Zapfenzähne. 


Fig.  261.    Dütenförmige  Zähne. 


oder  die  Krone  ist  gefaltet,  nicht  unähnlich  einem  jungen  Spargelkopf 
(Hö  ckerz  ahn),  oder  endlich,  sie  ist  von  den  Seiten  her  gegen  die  ver- 
tiefte Mitte  förmlich  umgekrempelt  (dütenförm iger  Zahn).  Die 
nebenstehenden  Bilder  veranschaulichen  diese  Formen,  und  es  dürfte  ohne 
weiteres  ersichtlich  sein,  daß  sie  alle  den  Stempel  der  Mißbildung  tragen. 

Ueberzählige  Zapfenzähne  kommen  überall  im  Gebisse  vor,  mit 
Vorliebe  aber  zwischen  den  mittleren  Schneidezähnen  des  Oberkiefers. 

Weitaus  seltener  trifft  man  sie 
im  Unterkiefer.  Das  Gleiche 
gilt  von  den  übrigen  Formen, 
die  auch  keine  bestimmte  Lo- 
kalisation haben  und,  weil  sie 
größer  sind,  vielfach  im  Bogen 
der  Zahnreihe  keinen  Platz 
finden  und  dann  seitlich  zum 
Durchbruch  kommen,  meist 
palatinalwärts,  selbst  beträcht- 
lich entfernt  von  der  Zahn- 
reihe  am  Gaumendache. 

Fig.  262  zeigt  eine  hoch- 
gradige Häufung  überzähHger 
Zähne  in  der  Front  vom  Typus 
der  Dütenförm.  Daraus  resul- 
tiert ein  dermaßen  entstelltes 
Gebiß,  daß  man  es  wohl  als 
einen  mißbildeten  Organkom- 
plex bezeichnen  darf.  In  solchen  Fällen  kann  es  förmlich  den  Ein- 
druck erwecken,  als  wären  zwei  Zahnreihen  hinter  einander  gelagert. 

Im  Milchgebisse  scheinen  überzählige  Zähne  nur  in  der  Front 
als  typische  Schneidezähne  vorzukommen,  in  dieser  Form  aber  nicht 
gerade  selten. 


Fig.  262.  Zahlreiche  iiberzähüge  Zähne 
von  Dütenförm. 


Dritte  Dentition. 
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In  der  zahnärztlichen  Literatur  der  älteren  Zeit  steht  manch 
merkwürdiger  Fall  von  üppiger  Hyperdentition  verzeichnet.  Aber 
diese  Berichte  müssen  sehr  vorsichtig  beurteilt  werden,  zumal  sie  ge- 
wöhnlich erst  aus  zweiter  Hand  stammen  oder  in  noch  längerer  Tra- 
dition überliefert  werden.  Auch  fehlt  immer  das  entscheidende  Beweis- 
material, ein  Modell  des  sagenhaften  Gebisses.  Ich  möchte  daher  nur 
ein  paar  von  diesen  sonderbaren  Fällen  erwähnen. 

RÖSE ')  berichtet :  „Herr  Dr.  Sanstatt  teilte  mir  aus  Roche  in  Uruguay  einen 
Fall  mit,  wo  eine  Eingeborene  bis  zum  17.  Lebensjahre  ihr  regelmäßiges  bleibendes  Gebiß 
hatte.  Von  da  ab  stellte  sich  hinter  der  schon  vorhandenen  eine  neue  Zahnreihe  ein, 
so  daß  die  Frau  zuletzt  64  gut  ausgebildete,  wohl  konservierte  Zähne  im  Munde  hatte." 

Sandifort^)  berichtet  über  eine  Beobachtung  von  Aenold  in  Breslau,  nach 
welcher  em  15-jähriger  Knabe  72  vollständige  (integri)  Zähne  hatte,  in  jedem  Kiefer 
36,  darunter  je  8  Schneidezähne,  und  auf  jeder  Seite  2  Eckzähne  und  12  Molaren. 

Dazu  bemerkt  Busch  ganz  treffend:  Wenn  man  das  aUes  glauben  woUte,  was 
im  vorigen  (18.)  Jahrhundert  und  auch  noch  in  den  ersten  Jahrzehnten  dieses  Jahr- 
hunderts von  ganz  berühmten  Leuten  über  Zahnanomalien,  Dentitio  tertia  und  ähn- 
liche Sachen  berichtet  ist,  dann  käme  man  aus  dem  Irrgarten  gar  nicht  heraus.  Was 
gar  zu  wunderbar  klingt  und  durch  keine  der  neueren  Beobachtungen,  die  jetzt  an 
Millionen  von  Menschen  gemacht  werden,  während  es  früher  kaum  tausend  waren,  seine 
Stütze  findet,  kann  einfach  als  Fabel  angesehen  und  dementsprechend  beseitigt  werden." 

Aeußerst  selten  ereignet  es  sich,  daß  nach  dem  Verluste  eines 
bleibenden  Zahnes  noch  einmal  ein  neuer  Zahn  zum  Vorschein  kommt. 
Auch  für  ganze  Zahnreihen  ist  angeblich  mehrfach  eine  solche  dritte 
Dentition  beobachtet  worden.  Die  Bezeichnung  ist  korrekt,  voraus- 
gesetzt, daß  es  sich  sicher  nicht  um  retinierte  normale  oder  über- 
zählige Zähne  der  zweiten  Dentitionsreihe  handelt.  Kaum  einmal  hält 
ein  Fall  von  sogenannter  dentitio  tertia  vor  sachlicher  Kritik  Stand. 
Soweit  meine  Kenntnis  dieser  Kasuistik  reicht,  ist  nur  die  von  Ker- 
sting mitgeteilte  Beobachtung  wirklich  ein  wandsfrei.  Inwieweit  die 
in  der  älteren  Literatur  niedergelegten  Berichte  ganz  oder  teilweise 
ins  Gebiet  der  Mythe  gehören,  das  läßt  sich  natürlich  nicht  feststellen. 
Nur  einige  wenige  extreme  Fälle  möchte  ich  kurz  zitieren. 

Shadoan'')  erzähltj  daß  ein  älterer  Veteran  des  amerikanischen  Befreiungs- 
krieges im  Verlaufe  von  4  Wochen  eine  vollständige  dritte  Zahnreihe  bekommen  habe. 

Carabelli")  übermittelt  uns  eine  originelle  Grabschrift: 

Decanus  in  Kirchberg,  sine  deute,  canus  ut  anus 
Iterum  dentescit,  ter  iuvenescit,  hic  requiescit. 

LisoN  '■')  teilt  einen  Fall  mit,  wo  ein  13-jähriger  Junge  zum  6.  Male  sein  ganzes 
Gebiß  wechselt :  „Die  ausfallenden  Zähne  haben  keine  Wurzeln ,  sind  beschiidigt, 
angefressen  und  zerstört;  ihr  Ausfallen  und  der  Durchbruch  der  neuen  Zähne 
fanden  in  der  gewöhnUchen  Ordnung  statt.  Die  Zähne  sind  klein,  weiß  imd  regel- 
mäßig geordnet." 

Aehnliche  Beobachtungen  mehrfacher  Dentitionsnachschübe  sind 
wiederholt  auch  in  neuerer  Zeit  gemacht  worden,  aber  nicht  mit  dieser 
Regelmäßigkeit  des  Wechsels  und  der  gleichmäßigen  Verteilung  der 
Ueberproduktion  aufs  ganze  Gebiß.  Meist  handelt  es  sich  dabei  an 
lokalisierter  Stelle  irgendwo  im  Gebisse  um  den  wiederholten  Ablauf 
von  Dentitionsperioden,  manchmal  um  eine  so  massenhafte  Produktion 
einander  ablösender  mißgestalteter  Zähne  und  zahnartiger  Körper,  daß 
diese  Zustände  besser  erst  im  Anschluß  an  die  Erörterung  der  Odon- 

1)  RÖSE,  Oest.-Ung.  V.  f.  Z.,  1895. 

2)  Sandifort,  Observ.  anat.  pathol.  Lugd.  Bat.  1779,  hg.  III.  p.  136.  Zit. 
nach  Busch,  D.  M.  f.  Z.,  1887,  p.  62. 

3)  Kersting,  Oest.-Ung.  V.  f.  Z.,  1904. 

4  Shadoan,  ref.  D.  V.  f.  Z.,  1863,  p.  128. 

5)  Carabelli,  zit.  nach  Busch,  D.  M.  f.  Z.,  1887,  p.  18. 

6)  LisON,  Der  Zahnarzt,  1864,  p.  370. 
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tome  besprochen  und  mit  Beispielen  belegt  werden.  Das  Gleiche  gilt 
von  der  Zersplitterung  eines  überzähligen  Zahnkeims  in  mehrere  oder 
zahlreiche  einzelne  Zahnanlagen,  aus  denen  zwerghafte  Zähnchen  ent- 
stehen, die  nie  die  Fähigkeit  zum  Durchbruche  erlangen.  Eine  scharfe 
Grenze  zwischen  Odontomen  und  diesen  Gebilden,  die  ihrerseits  wieder  zu 
den  multiplen  Cystomen  des  Kiefers  überleiten,  kann  nicht  gezogen  werden. 


Fig.  263.  Prämolarwurzel  mit  anhängenden  schmelzlosen  Körperchen  (nach  Walkoff). 

Dagegen  mag  an  dieser  Steile  der  sogenannten  schmelzlosen 
Körperchen  Erwähnung  geschehen.  Es  sind  dies  überzählige 
rudimentäre  Zahngebilde,  die  nur  aus  Dentin,  einem  dicken  Zement- 
mantel und  einem  sehr  engen  Pulpenraume  bestehen,  und  im  Alveolar- 
fortsatze  oder  unter  der  Schleimhaut  liegend  gefunden  wurden.  Zum 
Durchbruch  gelangen  diese  etwa  reiskorngroßen  Rudimente  nicht.  Sie 
werden  daher  auch  nur  recht  selten  beobachtet,  scheinen  aber  nicht 
allzu  spärlich  vorzukommen.  Wenigstens  hat  Röse  unter  1783  Schädeln, 
die  er  daraufhin  untersucht  hat,  48  Schädel  mit  62  solcher  Körner 
feststellen  können.  Ich  führe  sie  deswegen  an,  weil  sie  ihrem  Bau 
nach  zweifellos  als  mißlungene  Zahngebilde  anzusprechen  sind.  Was 
sie  interessant  macht,  das  ist  die  stamraesgeschichtliche  Deutung,  die 
man  ihnen  beilegen  zu  müssen  glaubt.  Sie  werden  von  den  meisten 
Autoren  mit  der  ursprünglichen,  44  Zähne  aufweisenden  Säugetier- 
zahnformel in  Zusammenhang  gebracht,  eine  Erklärung,  die  sicherlich 
nicht  einfach  von  der  Hand  zu  weisen  ist,  um  so  mehr  als  sie  vor- 
zugsweise in  der  Gegend  der  Prämolaren  gefunden  worden  sind.  Die 
Prämolaren  aber  haben,  wie  oben  erwähnt,  im  menschlichen  Gebisse 
die  stärkste  Reduktion  erfahren. 

Ein  Präparat  Walkhoffs^)  spricht  gegen  diese  atavistische  Deu- 
tung. Dieses,  Fig.  263,  zeigt  ein  schmelzloses  Körperchen,  das  durch 
eine  Zementhyperostose  mit  einer  Prämolarwurzel  vereinigt  ist.  Man 
sieht  deutlich,  wie  sich  vom  Wurzelkanal  des  Zahnes  aus  ein  Pulpen- 


1)  Walkhoff,  D.  M.  f.  Z.,  1896,  p.  264. 
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fortsatz  genau  in  der  Richtung  des  Körperchens  bis  nahe  an  die  Peripherie 
der  Wurzel  erstreckt,  so  daß  der  Eindruck  wachgerufen  wird,  das  Körper- 
chen se  ieine  Aussprengung  aus  der  Wurzel  des  Prämolaren,  die  Selb- 
ständigkeit erlangt  hat  und  nachträglich  wieder  durch  einen  Zementmantel 
Anschluß  erhielt.  Wie  wir  später  sehen  werden,  gibt  uns  diese  Annahme 
einer  primären  Aussprengung  der  Zahnbeinanlage  einen  wertvollen 
Schlüssel  für  das  Verständnis  zahlreicher  anderer  Zahnmißbildungen. 

Wie  ich  dem  Lehrbuche  der  pathologischen  Anatomie  der  Haustiere  von  Kitt 
entnehme,  kommt  eine  Ueberzahl  von  Zähnen  auch  bei  den  Kulturrassen  der 
Tiere  vor  und  zwar  nicht  nur  als  regelloser,  anscheinend  zufälliger  Befund,  sondern 
auch  in  einer  Weise,  daß  Kitt  geradezu  von  einer  Polyodontia  atavistica 
spricht.  Ich  entlehne  aus  diesem  Kapitel  das  Folgende:  ,,Der  4.  Prämolar,  der  bei 
Vorfahren  des  Pferdes  in  größerer  Entwicklung  regelmäßig  vorhanden  war,  tritt  beim 
heutigen  Pferde  unregelmäßig  auf,  d.  h.  bei  dem  einen  nur  im  Vorderkiefer,  bei 
anderen  wieder  in  beiden  Kiefern,  bald  ist  er  ein  unter  dem  Zahnfleisch  verborgener 
Stift,  bald  ein  durchbrechendes,  etwas  größeres  Eudiment.  Bei  seiner  Anwesenheit 
in  der  Vierzahl  könnte  man  beinahe  von  atavistischer  Polyodontie  sprechen.  Auch 
die  Vorkommnisse  von  vierten  Schneidezähnen  beim  Pferde  können  als  atavistische 
typische  Polyodontie  betrachtet  werden,  weil  in  früheren  Embryonalperioden  die 
Schmelzorgananlage  eines  atavistischen  4.  Schneidezahnes  transitorischen  Charakters 
sich  kund  gibt.  —  Auch  für  die  übrigen  Haustiere  liegen  ähnliche  Verhältnisse  vor. 
Sehr  auffällig  ist  die  Reduktion  des  Gebisses  bei  den  Fleischfressern,  und  wenn  wir 
sehen,  daß  die  Vorfahren  des  Hundes  noch  f  m  beiderseits  besaßen,  ja  sogar  heute 
noch  ein  Repräsentant  jener  Urform  (der  Bezahnung)  hundeartiger  Tiere  mit  f  m 
lebt,  während  die  gezähmten  Haushunde  nur  mehr  |  m  besitzen,  so  muß  ein  Er- 
scheinen überzähliger  Molaren  zur  Deutung  als  Rückschlagsphänomen  verlocken." 


Auch  die  Unterzahl  der  Zähne  fällt  in  den  Kreis  teratologischer 
Betrachtung,  insofern  Hemmungsvorgänge  während  der  Anlage  und 
Entfaltung  der  Zahnkeime  zur  Unterdrückung  einzelner  Zahnfollikel, 
ganzer  Zahngruppen  und  selbst  jeglicher  Bezahnung  führen  können. 
Ebenso  wie  für  die  Ueberzahl  dürften  auch  für  die  mangelhafte  Be- 
zahnung die  Ursachen  ausschliesslich  in  der  frühen  Embryonalzeit 
liegen.  Natürlich  müssen  hier  alle  jene  Fälle  ausscheiden,  deren  Ur- 
sprung auf  eine  Erkrankung  des  Kindesalters  allgemeiner  Natur  zu- 
rückzuführen ist,  oder  auf  entzündlich  destruktive  Vorgänge,  die  den 
Kieferknochen  betreffen.  Die  Annahme  liegt  nahe,  daß  dadurch  eine 
nachträgliche  Vernichtung  regulär  angelegter  Follikel  erzielt  werden 
mag.  Was  den  ersteren  Punkt  anlangt,  so  möchte  ich  die  Rachitis  nam- 
haft machen,  von  der  wahrscheinlich  gemacht  ist,  daß  sie  nicht  nur  sehr 
erhebliche  Störungen  in  der  Dentition,  in  den  Durchbruchszeiten  zu  ver- 
ursachen pflegt  und  strukturelle  Mängel  der  Zähne  verschuldet,  sondern 
daß  ijir  gelegentlich  auch  die  vollständige  Unterdrückung  und  Ver- 
nichtung von  Zahnanlagen  zugeschrieben  werden  muß.  Strikte  Be- 
weise für  diese  landläufige  Anschauung  scheinen  mir  aber  auszustehen. 

In  noch  ausgesprochenerem  Maße  als  die  exzessive  Produktion 
von  Zähnen  betrifft  die  mangelhafte  Bezahnung  das  bleibende  Gebiß 
gegenüber  dem  temporären. 

Ein  häufiges  Vorkommnis  ist  es  ganz  gewiß  nicht,  daß  die  Zahn- 
leiste in  ihrer  Produktion  hinter  der  normalen  Zahl  von  52  Zahn- 
individuen (20  im  Milchgebiß,  32  im  bleibenden)  zurückbleibt,  wenn 
wir  von  den  seitlichen  Schneidezähnen  des  Oberkiefers  und  von  den 
Weisheitszähnen  in  beiden  Kiefern  absehen,  die  bei  der  anscheinend 
fortschreitenden  Reduktion  des  menschlichen  Gebisses  allmählich  zu 
verschwinden  drohen.  Darüber  liegen  zahlreiche  Untersuchungen  vor, 
besonders  umfangreiche  Erhebungen  von  Röse 


RÖSE,  D.  M.  f.  Z.,  1906,  p.  225. 
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Die  Diagnose  tatsächlich  fehlender  Zahnanlagen  kann  mit  Sicher- 
heit nur  mittels  Röntgenaufnahmen  gestellt  werden.  Nur  so  läßt  sich 
die  Möglichkeit  einer  Zahnretention  im  Kieferinnern  ausschließen. 

Aeußerst  spärUch  sind  die  Beobachtungen  vollständiger  Zahnlosig- 
keit,  und  die  alten  Berichte  darüber  natürlich  wieder  mit  vorsichtiger 
Reserve  aufzunehmen.  Einen  einwandsfreien  Fall  des  Fehlens  sämt- 
licher Ersatzzähne  bei  einem  26-jährigen  Mann  hat  vor  kurzem  Kiaer  ^) 
beschrieben.  Aehnlich  gelagert  sind  die  Fälle  von  Klages,  Weichardt 
und  Fox.  Der  primäre  Mangel  einzelner  Zähne  kommt  öfter  einmal 
vor.  Ich  habe  den  Eindruck,  daß  er  relativ  häufig  einen  unteren  Prä- 
molaren betrifft. 

Das  Fehlen  von  Milchzähnen  schließt  nicht  aus,  daß  späterhin  eine 
Dentition  mit  den  Charakteren  von  Ersatzzähnen  auftritt. 

Die  kausale  Genese  des  Mangels  oder  Untergangs  von  Zahn- 
anlagen läßt  sich  nur  zum  Teil  einigermaßen  erkennen.  Wiederholt 
ist  auf  den  Zusammenhang  mit  Kretinismus  hingewiesen  worden, 
aber  charakteristisch  für  das  Gebiß  des  Kretins  ist  eine  tatsächliche 
Verringerung  der  Zahnzahl  keineswegs.  Mit  Recht  ist  auch  oft  auf 
die  augenscheinliche  Beziehung  zwischen  abnormer  Behaarung 
und  mangelhafter  Bezahnung  aufmerksam  gemacht  worden,  so  daß 
eine  gemeinsame  zentrale  Ursache  für  die  Störung  in  der  Entwicklung 
dieser  ektodermalen  Organe  sehr  wahrscheinlich  ist.  Dieser  Zusammen- 
hang tritt  in  den  verschiedensten  Kombinationen  in  die  Erscheinung 
und  erstreckt  sich  häufig  auch  auf  die  übrigen  Dermoidgebilde,  die  Nägel 
und  Schweißdrüsen.  Als  eigentümlicher  Befund  sei  erwähnt,  daß 
mehrfach  bei  sogenannten  Haarmenschen  auch  eine  monströse  Hyper- 
trophie des  Alveolarfortsatzes  und  der  Gingiva  beobachtet  worden  ist. 
Bezüglich  einzelner  Beispiele  verweise  ich  auf  die  Arbeit  von  Par- 
REiDT^).  Erbliche  Einflüsse,  die  auch  sonst  bei  individuellen 
Eigentümlichkeiten  der  Zahn-  und  Kieferformen  sowie  der  Artiku- 
lationsvarietäten eine  ausnehmend  große  Rolle  spielen,  scheinen  auch 
für  die  durch  mangelhafte  Bezahnung  bedingte  Mißbildung  des  Ge- 
bisses herangezogen  werden  zu  müssen.  Nach  dieser  Richtung  werden 
unter  anderen  von  Dependorf^)  und  Hilzensauer  *)  charakte- 
ristische Fälle  mitgeteilt.  Bei  letzterem  ist  neben  der  Vererbung  der 
Unterzahl  auch  die  der  kolossalen  Alveolarfortsätze  bemerkenswert. 
Einen  Fall  von  hereditärer  Polydaktylie  mit  gleichzeitigem  Zahnmangel 
beschreiben  Falkenheim ^)  und  Thomas*').  Die  Polydaktylie  war  in 
der  Familie  schon  5  Generationen  hindurch  erblich;  es  bestanden 
Variationen  in  der  Mehrzahl  der  Finger  und  Zehen  und  in  der  Un- 
regelmäßigkeit der  Gebisse.  Die  Störung  auf  letzterem  Gebiete  war 
bei  einem  11-jährigen  Knaben  der  Familie  am  ausgesprochensten. 
„Er  hat  noch  das  Milchgebiß,  und  zwar  im  Oberkiefer  nur  zwei  Milch- 
schneidezähne, im  Unterkiefer  mangeln  die  Milchschneidezähne  sämt- 
lich. Der  Alveolarfortsatz  ist  atrophisch,  so  daß  es  nicht  den  Anschein 
hat,  als  würden  noch  Zähne  erscheinen.  —  Zahnanomalien  seien  in 
der  Familie  der  Mutter  häufig  vorgekommen,  insbesondere  zeigt  der 

1) ~K][Äer,  Korr.-Bl.,  1907,  p.  242. 

2)  Paereidt,  D.  M.  f.  Z.,  1886. 

3)  Dependorf,  Oest.-Ung.  V.,  1907,  p.  68. 

4)  HiLZENHAUER,  Oest.-Ung.  V.,  1904,  p.  113. 

5)  Falkenheim,  Jen.  Zeitschr.  f.  Naturw.,  Bd.  XXII,  N.  F.  Bd.  XV,  ref.  D. 
M.  f.  Z.,  1889,  p.  III. 

6)  Thomas,  ref.  D.  M.,  1888,  p.  407,  Orig.;  60.  Vers.  Deutscher  Naturf.  u. 
Aerzte  in  Wiesbaden,  1887,  p.  312. 
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22-jährige  Bruder  derselben  nur  wenige  Zähne  überhaupt,  und  zwar 
sind  sie  sämtlich  noch  Milchzähne.  Durch  die  Verbindung  eines  mit 
hereditärer  Polydaktylie  behafteten  Vaters  mit  einer  mit  hereditären 
Zahnmißbildungen  behafteten  Mutter  entstanden  jetzt  also  Kinder, 
welche  beiderlei  Anomalien  zeigen." 

Sichergestellt  ist  endlich,  daß  bei  kongenitaler  Lues  auf- 
fallend oft  unvollständige  Gebisse  angetroffen  werden.  In  welcher 
Weise  freilich  hierbei  Zahnkeime  zum  Verschwinden  gebracht  werden, 
das  hat  sich  der  exakten  Beobachtung  bisher  entzogen. 

Dependorf  schreibt  diesbezüglich  (1.  c):  „Ich  denke  hierbei 
außer  der  allgemeinen  Form  der  Dystrophie  an  die  leichten  chronischen 
Entzündungserscheinungen  im  Bereiche  des  Knochenbaues,  an  die 
Ostiten  und  Periostiten  infolge  hereditärer  Lues,  die  auch  im  Kiefer 
zum  Austrag  kommen,  durch  starke  Wucherung  der  Periostzellen  und 
des  Markes  die  Keimentwicklung  der  Zähne  hemmen  und  zur  Resorption 
bringen." 

Neuerdings  ist  es  übrigens  gelungen,  die  Spirochaeta  pallida  in 
ZahnfoUikeln  von  Embryonen  aufs  deutlichste  und  in  großer  Zahl 
nachzuweisen.  (Vgl.  Pasini,  La  Stomatologia,  1908,  XI.)  Nach  meiner 
Auffassung  handelt  es  sich  demnach  in  solchen  Fällen,  wie  sehr  auch 
als  Wirkung  ein  mißgestaltetes  Gebiß  resultiert,  um  echte  Krankheits- 
ursachen, die  mit  dem  teratologischen  Begriffe  nichts  mehr  zu  tun  haben. 

Bezüglich  der  Haustiere  referiere  ich  nach  Kitt:  „Eine  exquisit  rediiktive 
Oligodontie  ist  namentlich  bei  den  Kulturrassen  der  Hunde  ein  oft  anzutrefiendes 
Ereignis.  —  Interessant  ist  die  Unregelmäßigkeit  und  Verminderung  der  Zahnzahl 
bei  Hunden,  die  haarlos  sind  (mexikanische,  chinesische,  japanische  Hunde)." 


Anomalien  der  Form  und  Stellung  einzelner  Zähne,  sowie  Büdungs- 
fehler  der  Zahnstruktur. 

Bei  Besprechung  der  überzähligen  Zähne  haben  wir  bestimmte 
Typen  verbildeter  Zahnformen  kennen  gelernt,  die  im  normalen  Ge- 
bisse keine  Analoga  haben.  Wohl  aber  kommen  diese  Formen  gelegent- 


Fig.  264.   Höcker-  und  dütenförmiger  Zahn,  ersterer  anstatt  der  3  Frontzähne. 
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lieh  einmal  auch  an  Stelle  eines  normalen  Zahnes  vor.  d.  h.  nicht  als 
Ausdruck  der  Ueberzahl.  So  erkennt  man  in  Fig.  264,  daß  an  Stelle 
der  drei  linken  Frontzähne  ein  unförmiges  Gebilde  vom  Typ  eines 
Höckerzahnes  vorhanden  ist.  während  sich  rechts  daneben  ein  über- 
zähliger, deutlich  dütenförmiger  Zahn  befindet. 

Weniger  selten  und  viel  weniger  monströs  ist  die  Erscheinung, 
daß  sich  auf  der  Lingualseite  eines  Schneide-  oder  Eckzahnes  im  Ober- 
kiefer ein  gewöhnlich  nur  andeutungsweise  vorhandener  Höcker  eman- 
zipiert und  bei  starker  Entwicklung  den  Eindruck  wachruft,  als  handle 


alem  Höcker^ 

Fig.  26  i.   i-  mit  lingu- 
aler Höckerleiste.  Fig.  267. 

es  sich  um  eine  Verschmelzung  zweier  Zahnanlagen,  eine  Annahme, 
die  in  einzelnen  Fällen  auch  zutreffen  dürfte.  Fig.  265  z.  B.,  ein  I-, 
von  zwei  verschiedenen  Seiten  gesehen,  erweckt  diesen  Eindruck,  be- 
sonders bei  einem  Vergleiche  mit  der  späteren  Fig.  275  und  279.  die 
prägnantere  Formen  von  Verschmelzungen  veranschaulichen.  Weniger 
ausgeprägt  ist  dieser  Höcker  in  Fig.  266  von  einem  mittleren  Schneide- 
zahn, und  in  Fig.  267,  einem  seitlichen  Incisivus  im  Milchgebisse. 


Dilaceration. 
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Im  übrigen  sind  Formveränderungen  von  Zähnen,  die  bis  an  die 
Grenze  von  Mißbildungen  heranreichen,  höchst  ungewöhnlich.  Die 
häufigen  Emboli  an  .Stelle  von  H'^  und  von  ^M^  möchte  ich  nicht  hier- 
her rechnen.  Wohl  aber  die  Gestaltungen,  die  nicht  gerade  glücklich 
mit  dem  Namen  Dilaceration  belegt  worden  sind.  Sie  betreffen 
immer  nur  einwurzelige  Zähne  und  äußern  sich  in  einem  topographi- 
schen Mißverhältnisse  der  Krone  zur  Wurzel.  Die  Krone  erscheint 
in  winkeliger  Stellung  gegen  die  Wurzel  abgeknickt,  oder  sie  ist  um 
90  bis  180*^  gedreht,  während  die  Wurzel  korrekt  steht  und  die 
Drehung  nicht  mitgemacht  hat.  Was  die  Ursache  dieser  sonderbaren 
Verbildung  ist,  das  ist  nicht  genügend  klar,  aber  in  der  Mehrzahl  der 
Fälle  scheint  es  sich  um  traumatische  Einflüsse  während  der  Formation 
des  Zahnes  gehandelt  zu  haben.  Wenigstens  wird  in  den  Mitteilungen 
über  diese  Mißbildung  fast  regelmäßig  ein  bestimmtes  Trauma  direkt 
beschuldigt. 


Fig.  268.  Abnorme  Wurzelformen. 


So  berichtet  Grady*)  über  einen  1^  dessen  Krone  im  rechten 
Winkel  zur  Wurzelachse  gerichtet  war.  Im  Alter  von  noch  nicht 
7  Jahren  hatte  der  jetzt  20-jährige  Patient  einen  Stoß  erlitten  und 
dadurch  den  H  verloren ;  der  neue  Zahn  soll  erst  im  15.  Lebensjahre 
durchgebrochen  sein.  Oder  Mac  Quillen  ^)  beschreibt  einen  I^  mit 
rechtwinklig  nach  innen  geneigter  Krone;  der  Schmelz  an  der  Labial- 
fläche ist  von  defekter  Struktur,  die  Wurzel  am  Halse  eingeschnürt 
und  verkrüppelt.  Der  H  ging  durch  Sturz  im  Alter  von  4  Jahren 
verloren.  Der  ^I  kam  nicht  zum  Durchbruch,  wurde  nach  Jahren  für 
einen  nekrotischen  Alveolarsplitter  gehalten  und  entfernt.  —  Ich  selbst 
habe  mehrfach  ganz  ähnliche  Fälle  gesehen.  Nach  Wedl^)  handelt  es 
sich  dabei  nicht  um  eine  wirkliche  Zerreißung  der  noch  weichen  Zahn- 
gewebe, sonst  müßte  ein  eingeschobenes  Narbengewebe  nachzuweisen 
sein.  Der  gleiche  Autor  vermutet  auch  ätiologisch  einen  sich  oft 
wiederholenden  Druck  von  selten  eines  in  der  Entwicklung  weiter 


1)  Gbady,  D.  Cosm.,  1889,  IX.   Eef.  D.  M.  f.  Z.,  1890,  p.  248. 

2)  Mac  Quillen,  D.  Cosm.,  1874.   Eef.  D.  V.,  1874,  p.  480.' 

3)  Wedl,  D.  V.  f.  Z.,  1867,  p.  247. 
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fortgeschrittenen  Gegenzahnes  auf  einen  in  der  Entwicklung  gehemmten^ 
in  seinem  Durchbruch  behinderten  Zahn. 

Untere  Prämolaren  sind  mir  öfters  dadurch  aufgefallen,  daß  die 
Krone  mit  einer  direkten  Stufe  seitlich  gegen  die  Wurzel  verschoben 
war,  ganz  ähnlich  wie  eine  geheilte  Fraktur  mit  dislocatio  ad  latus. 

Zahlreich  sind  die  Formanomalien  von  Zahnwurzeln,  Knick- 
ungen und  Biegungen  mannigfacher  Art,  wie  Fig.  268  einige  wieder- 
gibt. Sie  sind  wohl  durchgehend  auf  räumliche  Schwierigkeiten  während 
der  Entwicklung  zurückzuführen. 

Auch  das  abnorm  gewaltige  Größenwachstum  von  Zähnen,  ein 
wirklicher  Riesenwuchs,  verdient  erwähnt  zu  werden.  Das  Heidel- 
berger zahnärztliche  Institut  besitzt  eine  ganze  Anzahl  solch  kapitaler 
Exemplare,  von  denen  ich  als  die  stattlichsten  einen  oberen  C  mit 
3,6  cm  und  einen  unteren  P2  mit  3,4  cm  Länge  namhaft  machen 
möchte.  Während  hierbei  zwischen  Krone  und  Wurzel  kein  wesent- 
liches Mißverhältnis  zu  erkennen  ist,  ist  dies  gar  nicht  selten  in  um- 
gekehrter Weise  bei  oberen  mittleren  Schneidezähnen  der  Fall,  wenn 
eine  gut  entwickelte  Krone  von  einer  verkümmerten  Wurzel  getragen 
wird.  Auch  ganze  Gebisse  tragen  den  Stempel  des  Riesen-  oder 
Zwergwuchses,  wohl  meist  in  Korrelation  mit  den  übrigen  Körpermaßen. 


Fig.  269.   Transposition  eines  C.  Fig.  270.  Heterotopie. 

Wenn  ein  Gebiß  für  den  vorhandenen  Alveolarbogen  relativ  zu 
groß  erscheint,  so  daß  die  Zähne  übereinander  gelagert  zum  Durch- 
bruch gekommen  sind,  so  handelt  es  sich  in  Wirklichkeit  um  eine 
degenerative  Hemmung  des  Kieferknochenwachstums,  wovon  später 
die  Rede  sein  wird.  Jedenfalls  brauchen  wir  nicht  zu  der  unglück- 
lichen Hypothese  von  der  gekreuzten  Vererbung  zu  flüchten,  wonach 
ein  Kind  die  großen  Zähne  des  Vaters  und  den  kleinen  Kiefer  der 
Mutter  geerbt  haben  soll. 

Von  den  Stellungsanomalien  einzelner  Zähne,  die  unter  den 
Gesichtswinkel  der  Mißbildungen  fallen,  ist  eine  ziemlich  häufige  Form 
die  Tran  sposition ,  die  Vertauschung  des  Platzes  mit  dem  Nach- 
barzahn. Sie  betrifft  in  der  überwiegenden  Mehrzahl  obere  Eckzähne 
und  dürfte  in  einer  frühzeitigen  Lageverschiebung  des  Zahnkeimes 


Strukturelle  Mängel. 
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ihre  Erklärung  finden,  ein  Vorkommnis,  daß  bei  der  im  Laufe  der 
Oberkieferentwicklung  erfolgenden  topographischen  ümbettung  dieses 
Keimes,  der  ursprünglich  hart  am  Boden  der  Orbita  liegt,  weiter  nicht 
zu  verwundern  ist.    Fig.  269  illustriert  diese  Anomalie. 

Die  gleiche  Annahme  einer  primären,  vermutlich  mechanisch  be- 
dingten Verlagerung  von  Zahnanlagen  gilt  auch  für  die  noch  weit 
ausgesprocheneren  Fälle  von  Heterotopie,  in  denen  der  Zahn  ent- 
fernt von  der  Alveolarleiste  zum  Durchbruch  kommt,  sei  es  in  die 
Nasenhöhle  (Inversion)  oder  ins  Antrum  oder  zwar  in  die  Mund- 
höhle, aber  an  sehr  ungeeigneter  Stelle,  wie  dies  Fig.  270  wiedergibt, 
wo  2  Schneidezähne  mitten  durchs  Gaumendach  durchgebrochen  sind. 
In  diesem  Kiefer  ist  übrigens  noch  manches  pathologisch^  so  steht  in 
der  Front  ein  deutlich  dütenförmiges  Zahngebilde. 


Wenden  wir  uns  jetzt  zu  den  strukturellen  Mängeln,  soweit 
sie  einen  Zahn  als  mißbildet  charakterisieren  können. 

Die  Begriffe  Osteodentin  und  Vasodentin,  die  früher  in 
der  mikroskopischen  Pathologie  der  Zähne  eine  gewisse,  wenn  auch> 
immer  unklare  Rolle  spielten,  sind  immer  mehr  zurückgedrängt  worden, 
je  mehr  man  erkannte,  daß  es  sich  bei  solchen  Befunden  entweder 
um  odontomartige  Bildungen  handelt,  oder  daß  entzündliche  Vorgänge 
dabei  im  Spiele  sind.  Was  speziell  das  menschliche  Gebiß  anlangt, 
so  haben  die  spärlichen  Mitteilungen  über  derartige  Beobachtungen 
der  Kritik  gegenüber  einen  schweren  Stand,  denn  die  gefäßhaltigen 
Kanäle,  die  gar  nicht  selten,  oft  büschelweise  von  der  Pulpenhöhle 
aus  quer  durchs  Dentin  der  Wurzelhaut  zustreben,  sind  nicht  hierher 
zu  rechnen.  Etwas  anderes  ist  aber  doch  das  prinzipiell  gefäßführende 
Dentin,  das  normalerweise  bei  bestimmten  Fischen  vorkommt,  während 
ähnliche  Formen  bei  höheren  Säugetieren  selten  gemeldet  und  dann 
!    immer  noch  angezweifelt  werden. 

Für  die  gefäßhaltigen  Höhlen,  die  nicht  allzu  selten  in  den  Stoßzähnen  von. 
Elefanten  gefunden  wurden,  ist  die  entzündliche  Herkunft  (Schußverletzung)  wieder- 
holt nachgewiesen  worden  (Busch,  v.  Metnitz).  Baume  ')  fand  jedoch,  daß  es  sich 
entschieden  in  den  überaus  meisten  Fällen  um  vitia  primae  formationis  handelt. 
Auch  an  anderen  Tierzähnen  habe  er  solche  Höhlen  gefunden,  in  deren  Innerem 
gefäßhaltiges  Bindegewebe  war.  In  der  Umgebung  derartiger  Höhlen  sehe  das  Zahn- 
bein wie  marmoriert  aus.  Das  rühre  teils  von  zahllosen  Kanälchen,  teils  von  einge- 
schobenen Zahnbeinkugeln  her.  Es  seien  eben  Partien  im  Zahn,  welche  niemals  zur 
Verknöcherung  gelangten.  In  der  Umgebung  der  Höhlen  zeigen  die  Zahnbein- 
kanälchen  Deviationen,  ein  Beweis  dafür,  daß  die  Hohlräume  nicht  erst  nachträglich 
entstanden  seien.  Besonders  an  Zähnen  von  Pferden  und  Rindern  seien  diese  Bil- 
dungsanomalien nicht  selten  zu  finden.  Man  könnte  da  von  wirklichem  Vasodentin 
sprechen. 

Ungleich  seltener  scheint  die  Entwicklung  von  Knochenpartien 
innerhalb  des  Zahnbeins  zu  sein,  Osteodentin  (cf.  Baume,  p.  145, 
Fig.  74). 

Ein  auf  den  ersten  Blick  geradezu  klassisches  Beispiel  für  eine 
Mißbildung  der  Zähne  stellen  die  auffälligen  Defekte  des  Schmelzes 
dar,  die  vielfach,  besonders  in  der  ausländischen  Literatur,  als  Erosionen 
bezeichnet  und  noch  mit  einer  ganzen  Reihe  unglücklich  gewählter 
;   Namen  belegt  werden;  erst  allmählich  scheint  sich  die  einzig  sinn- 


1)  Baume,  Lehrbuch  der  Zahnheilkunde,  p.  141  ff". 
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gemäße  Bezeichnung  Schmelzhjpoplasien  allgemeiner  einzu- 
bürgern. Ein  mit  diesen  Marken  besätes  Gebiß  ist  in  der  Tat  dauernd 
als  mißbildet  gekennzeichnet,  auch  dann,  wenn  diese  häßlichen  struk- 
turellen Mängel  stationär  bleiben.  Sie  geben  aber  noch  obendrein 
einen  bevorzugten  Angriffspunkt  für  die  Caries  ab. 


Fig.  270  a.  Bchmel2h3^oplasien. 


Sind  hypoplastische  Zähne  als  Mißbildungen  zu  bezeichnen?  Von 
der  Beantwortung  dieser  Frage  hängt  es  ab,  ob  ihre  Erörterung  in 
diesem  Buche  Platz  finden  kann  oder  nicht.  Im  bejahenden  Falle 
wäre  ein  gründliches  Eingehen  auf  diese  sehr  wichtige  und  genetisch 
ohne  Zweifel  äußerst  interessante  Verunstaltung  des  Gebisses  selbst- 
verständlich. Ich  bin  aber  schließlich  doch  zu  der  Anschauung  ge- 
langt, daß  die  Hypoplasien  nicht  mehr  in  das  Feld  fallen,  das  von 
dem  Begriffe  Mißbildungen  beleuchtet  wird,  einfach  aus  dem  Grunde, 
weil  dieses  Resultat  einer  hochgradigen  Verstümmelung  der  Zähne 
lange  vor  ihrem  Durchbruche  doch  von  Ursachen  hervorgebracht  wird, 
die  mit  dem  Begriff  Krankheit  zusammenfallen.  Immerhin  aber  gehen 
wir  hier  auf  einem  Grenzwege,  und  so  mag  es  gestattet  sein,  wenigstens 
einen  flüchtigen  Blick  in  das  benachbarte  Gebiet  zu  werfen. 

Der  Form  iind  Anordnung,  der  Zahl  und  dem  Umfange  nach  zeigen  die  Hypo- 
plasien einer  Schmelzoberfläche  große  ^Mannigfaltigkeit.  Bald  sind  es  punktförmige 
Vertiefungen,  in  geringen  Abständen  aneinander  gereiht,  bald  stehen  diese  Grübchen 
jjerlschnurartig  durch  schmale  Einnen  miteinander  in  Verbindung.  Solche  Defekte 
können  nur  einen  schmalen  Gürtel  der  Zahnkrone  betreffen,  oder  sie  machen  einen 
mehr  flächenhaften  Eindruck  und  lassen  auf  größere  Strecken  das  nackte  Dentm  zu- 
tage treten,  oder  es  wechseln  strichförmige  Vertiefungen,  rings  um  den  Zahn  ver- 
laufend, ziemlich  regelmäßig  mit  Streifen  normaler  Schmelzbekleidung  ab,  so  daß 
das  Bild  des  welhgen  Schmelzes  entsteht.  Eine  andere  charakteristische  Art  ist  die 
halbmondförmige  Einkerbung  an  den  Schneiden  oberer  mittlerer  Incisivi,  die  häufig 
mit  eüier  eigentümhch  gedrungenen,  meißeiförmigen  Gestaltung  der  ganzen  Zahn- 
krone verbunden  ist.  —  Einer  hypoi)lastischen  Furche  im  Schmelz  entsprechen  im 
Dentinkörper  struktureUe  ^Mängel  bestimmter  Art  und  Anordnung  (Konturlinien). 

Eine  auffallende  Erscheinung  ist  das  vorzugsweise  Befallensein  bestimmter  Zahn- 
gattungen und  die  Symmetrie  im  Auftreten  an  korresijondierenden  Partien  gleich- 
artiger Zähne,  die  ohne  weiteres  erkennen  läßt,  daß  es  sich  hier  nicht  um  eine 
isoherte  Störung  einzelner  Zähne  handelt,  sondern  daß  die  Irritation,  zu  einer  ge- 
wissen Zeit  einsetzend  und  eine  gewisse  Zeitlang  anhaltend,  all  die  Zonen  der 
Schmelzmäntel  in  IMitleidenschaft  gezogen  hat,  die  während  dieses  Zeitraumes  in  der 
Bildung  begriffen  waren.  So  läßt  sich  aus  der  Lokalisation  der  Hypoplasien  die  Zeit 
ihrer  Entstehung  ziemlich  genau  ableiten.  Ganz  besonders  häufig  finden  wir  die 
ersten  Molaren  und  die  mittleren  oberen  Schneidezähne,  oft  nur  an  den  Höcker- 
spitzen bezw.  an  der  Schneidekante,  betroffen ;  ganz  selten  nur  werden  an  zweiten 
Prämolaren  und  zweiten  Molaren  hypoplastische  Spuren  gesehen.  Die  Häufigkeit  der 
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Hypoplasien  berechnet  sich  ans  den  verschiedenen  Statistiken  nicht  gleichmäßig. 
Netjmaxx  fand  bei  14 — 18  Proz.,  Bürteij  bei  6 — 7  Proz.,  Fleischmaun  bei  4  Proz., 
Busch  bei  1 — 2  Proz.  eines  allerdings  sehr  verschiedenen  Patientenmaterials  Gebisse 
mit  Hypoplasien.' 

lieber  die  Aetiologie  sind  seit  langem  die  Meinimgen  geteilt.  Bald  war  die 
Anschauung  heiTschend,  daß  irgendeine  Erkrankung  im  frühen  Eöndesalter,  be- 
sonders die  akuten  Exantheme  und  allgemeine  Ernähi-ungsstörungen  Hypoplasien 
erzeugen  können.  Bald  fand  die  Lehi'e  mehr  Anhänger,  daß  Ki'ankheiten  ganz  be- 
stimmter Art  schuld  seien,  insbesondere  die  Lues  congenita  und  die  Eachitis.  Früh- 
zeitig (Magitöt  1877)  finden  wu  auch  den  Standpunkt  vertreten,  daß  die  Eklampsie 
der  Kinder  das  auslösende  Moment  darstellt.  Während  aber  diese  letztere  Theorie, 
als  ungenügend  gestützt  und  anschemend  vielfach  unzutreffend,  im  Laufe  der  Jahre 
ins  Hintertreffen  kam,  hat  es  die  besondei-s  durch  Hutchestsox  vertretene  An- 
schauung von  der  luetischen  Unterlage  der  Hy^joplasien  zur  Anerkennung  gebracht, 
und  auch  der  Gedanke  eines  rachitischen  Ursprungs  hat  sich  so  eingewurzelt,  daß 
man  häufig  hypoplastische  Zähne  schlechtweg  als  rachitische  Zähne  bezeichnen  hört. 
Fi'u"  Lues  congenita  sollen  vor  allem  die  oben  erwähnten  halbmondförmigen  Kerben 
der  mittleren  Schneidezähne  des  Oberkiefers  charakteristisch  sein  (bekannt  als  Hut- 
chinsonzähne),  besonders  wenn  sich  dazu  Keratitis  parenchymatosa  und  Otitis  interna 
als  Symptomentriäs  gesellt.  Soweit  sich  das  überschauen  läßt,  steht  auch  die  heute 
herrschende  Äleinung  noch  auf  diesem  Standpunkte,  während  man  für  alle  übrigen 
Formen  entweder  die  Eacliitis  oder  Ernährungsstörungen  allgemeiner  Art  verant- 
wortlich macht. 

Wie  wenig  aber  alle  diese  Anschauungen  und  ihre  Stützen  vor  einer  ernst- 
haften Kritik  standhalten,  das  zeigt  neuerdings  FLEiscHMAifiSr in  einer  sehr  gründ- 
lichen Ai'beit,  die  mit  aU  dem  aufräumt  und  an  dessen  Stelle  wieder  die  alte 
Eklampsiethese  ]NLi,GiT6Ts  setzt.  Die  Untersuchungen  Eedheims  über  die  para- 
thyreogene  Natur  der  Tetanie  und  dessen  Wahrnehmung,  daß  bei  Eatten  nach 
Exstirpation  der  Epithelkörperchen  schwere  trophische  Störungen  der  Nagezähne  auf- 
traten, gaben  Fleischmann  den  Anlaß,  an  diesem  neugewonnenen  Maße  die  Hypo- 
plasien der  menschlichen  Zähne  zu  messen.  Laid  es  gelang  ihm,  in  überzeugender 
Weise  den  Zusammenhang  der  Hypoplasien  mit  Tetanie  für  viele  Fälle  direkt  nach- 
zuweisen, für  die  übrigen  aber  sehr  M'ahrscheinlich  zu  machen. 

Verschmelzung,  Zwillingsbildung,  Schmelztropfen. 

Unter  Verschmelzung  versteht  man  die  während  der  Bildung  der 
Zahnsubstanzen  erfolgte  Vereinigung  zweier  benachbarter  Zahnindi- 
viduen zu  einem  einheitlichen  Doppelzahn.  In  der  Verschmelzungs- 
zone gehen  dann  die  Zahnbeinkanälchen  des  einen  Zahnes  meist  in 


Fig.  271.    Verschiedene  Verschmelzungen  bezw.  Zwillingsbildungen. 

welligem  Verlaufe  unmittelbar  in  die  des  anderen  über.  Auch  die 
Pulpenräume  können  ineinander  konfluieren,  sei  es  nun  stellenweise 
oder  in  ihrem  ganzen  Verlaufe.  Die  Verschmelzung  betriff't  entweder 
die  Zähne  in  ihrer  ganzen  Länge  oder  nur  den  Kronenteil  oder  auch 
nur  die  Wurzeln  an  mehr  oder  weniger  ausgedehnten  Berührungs- 

1)  Fleischmann,  Oest.-Ung.  V.  f.  Z.,  1909,  Heft  4. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  3;"> 
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flächen.  Sind  die  Kronen  verschmolzen,  so  dokumentiert  sich  das 
nach  außen  durch  eine  deutliche  Furche  im  Schmelz  längs  der  Linie 
der  Vereinigung.  Man  spricht  von  Den tes  confusi,  wenn  ein  Zahn 
mit  seinem  regulären  Nachbar  verschmolzen  angetroffen  wird  oder  mit 
einem  atypischen,  überzähligen  Zahngebilde,  von  Den  tes  geminati 
oder  Zwillingen,  wenn  die  Verschmelzung  einen  Zahn  mit  einem  über- 
zähligen von  gleicher  Form  betrifft  oder  wohl  auch,  wenn  die  Ver- 
schmelzung zwischen  zwei  gleichgeformten  überzähligen  Zähnen  er- 
folgt ist. 

Die  Verschmelzung  und  Zwillingsbildung  sind  die  einzige  Bildungs- 
abweichung, die  sich  bei  Milchzähnen  häufiger  vorfindet  als  im  bleiben- 
den Gebiß.  Im  Milchgebiß  ist  auch  mehrere  Male  ein  Verschmelzungs- 
produkt aus  3  Zähnen  beobachtet  worden:  es  betraf  immer  einen 
mittleren  und  seitlichen  Schneidezahn  und  einen  dazwischen  liegenden 
überzähligen. 


Fig.  272.    Verschmolzene  Milchzähne. 


Natürlich  können  nur  solche  Zähne  miteinander  verschmelzen, 
deren  Entwicklung  annähernd  gleichzeitig  abläuft.  Ist  ein  Zahn  erst 
einn)al  fertig  gebildet,  dann  ist  jede  Verschmelzung  mit  einem  anderen 
Zahn  oder  Zahnkeim  völlig  ausgeschlossen.  Somit  kann  es  nicht  auf- 
fallend sein,  wenn  diese  Doppelgebilde  vorwiegend  in  der  Front  des 
Gebisses  vorkommen.  Diese  Erwägung  betrifft  selbstverständlich  nur 
die  Verschmelzungen,  nicht  die  Zwillinge.  Die  Zwillingsbildung  kann 
überall  im  Gebisse  auftreten  und  ist  überhaupt  etwas  viel  Gewöhn- 
licheres als  die  Verschmelzung  zweier  regulärer  Zahnkeime  miteinander. 
Aber  auch  die  Zwillingsbildung  kommt  in  den  übrigen  Regionen  des 
Gebisses  wesentlich  seltener  vor  als  in  der  Front.  Selbst  beiderseitige 
Verdoppelung  der  mittleren  Schneidezähne  ist  keine  besondere  Rarität. 

Befremdlich  muß  es  erscheinen,  daß  die  beiden  Prämolaren,  deren 
Verkalkungszeiten  doch  so  ziemlich  übereinstimmen,  so  gut  wie  niemals 
miteinander  verschmelzen.  Wenigstens  sind  die  in  der  Literatur  mit- 
geteilten Fälle  verschmolzener  Främolaren  nicht  ein  wandsfrei.  Es 
scheint  sich  immer  um  Zwillingsbildung  gehandelt  zu  haben,  wie 
Busch  ^)  nachgewiesen  hat.  Eine  Verschmelzung  des  Eckzahnes  mit 
dem  1.  Prämolar  ist  meines  Wissens  nie  beobachtet  worden;  eine 
solche  des  1.  Molaren  mit  dem  2.  Prämolar  ist  nicht  denkbar,  weil 
zwischen  den  Bildungszeiten  dieser  beiden  Zähne  ein  mehrjähriger 
Zwischenraum  liegt.  Das  gleiche  gilt  für  den  1.  Molar  in  seinem 
Verhältnis  zum  zweiten.  Dagegen  verschmilzt  der  3.  Molar  gar  nicht 
so  selten  mit  dem  zweiten,  relativ  vielleicht  sogar  am  allerhäufigsten. 
Ich  kann  mir  das  nicht  anders  vorstellen,  als  daß  es  sich  in  diesen 


1)  Busch,  D.  M.  f.  Z.  1897,  p.  537. 
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Fällen  um  eine  ungewöhnlich  frühzeitige  Entwicklung  des  3.  Molaren 
handeln  muß;  denn  die  Verschmelzung,  die  wohl  stets  das  Wurzel- 
gebiet betrifft,  wenigstens  nicht  die  Krone  des  älteren  Zahnes,  muß 
doch  zu  einer  Zeit  entstanden  sein,  in  der  die  Wurzeln  des  2.  Molaren 
selbst  noch  im  Entstehen  begriffen  waren,  also  etwa  zwischen  dem 
12.  und  15.  Lebensjahr.  Daß  die  räumliche  Enge  im  hintersten  Kiefer- 
abschnitt ein  Moment  darstellt,  das  eine  Verschmelzung  begünstigt, 
dürfte  auf  der  Hand  liegen.  Die  Verschmelzung  dieser  beiden  Zähne 
erfolgt  häufig  in  den  absonderlichsten  Winkelstellungen,  weil  ganz  ge- 
wöhnlich der  halbfertige  Weisheitszahn  beinahe  horizontal  im  Kiefer 
eingelagert  ist.  Busch  bemerkt:  „Die  relative  Häufigkeit  in  der  Ver- 
schmelzung des  2.  mit  dem  3.  Molaren  scheint  mir  dadurch  erklärt 
werden  zu  müssen,  daß  die  Abspaltung  des  normalen  Keims  für  den 
3.  Molaren  am  äußersten  Ende  der  primären  Zahnleiste  häufig  Un- 
regelmäßigkeiten unterliegt.  Vollendet  sich  nun  diese  Abspaltung  von 
dem  Keim  des  2.  Molaren  nicht  vollkommen,  so  entsteht  dadurch  eben 
eine  Verschmelzung  der  beiden  Zahnkeime."  Diese  Auffassung  hat 
viel  für  sich,  wenn  sich  auch  ihr  histologischer  Beweis  nicht  er- 
bringen läßt. 


Fig.  273.    Verschmelzungen  zwischen  dem  2.  und  3.  Molaren. 

Die  Suturen  der  Kieferknochen  bilden  eine  Grenze  gegenüber  der 
Möglichkeit  einer  Verschmelzung.  Es  gibt  also  keine  Vereinigung  der 
beiden  mittleren  Schneidezähne,  weder  im  Ober-  noch  im  Unterkiefer; 
ebensowenig  zwischen  seitlichem  Schneidezahn  und  Eckzahn  des  Ober- 
kiefers. Im  Unterkiefer  ist  die  Verschmelzung  des  seitlichen  Schneide- 
zahns mit  dem  Caninus  bisher  nur  im  Milchgebisse  beobachtet  worden 
(auch  von  uns).  In  der  Literatur  begegnen  wir  einer  ganzen  Reihe 
von  Fällen,  die  dieses  Gesetz  zu  widerlegen  scheinen.  Busch  ^)  hat 
aber  alle  diese  Mitteilungen  analysiert  und  ihre  Unzuverlässigkeit 
nachgewiesen.  Um  vor  Täuschungen  und  falschen  Schlüssen  sicher 
zu  sein,  ist  es  stets  erforderlich,  vom  ganzen  Gebiß  einen  Abdruck 
zu  nehmen;  das  extrahierte  Doppelgebilde  allein  läßt  natürlich  keine 
Beurteilung  zu,  ob  es  sich  um  eine  Zwillingsbildung  oder  tatsächlich 
um  eine  Verschmelzung  mit  dem  normalen  Nachbarzahn  handelt. 

Eine  sehr  eigenartige  Form  der  Verschmelzung  stellt  die  Miß- 
bildung dar,  die  mit  dem  Namen  dens  in  dente  bezeichnet  wird. 
Busch  berichtet  über  5  derartige  Beobachtungen,  von  denen  wir  eine 


1)  Busch.  D.  M.  f.  Z.  1897,  p.  480. 
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im  Bilde  wiedergeben.  Er  schreibt  dazu:  „Das  höchst  merkwürdige 
Verhalten  besteht  nun  aber  darin,  daß  bei  dem  äußeren  Zahngebilde 

der     Schmelz  nach 

'   _  außen  gewendet  ist, 

bei  dem  inneren  aber 
nach  innen.  An  der 
Dentinseite  waren 
beide  Zahngebilde  zum 
Teil  miteinander  ver- 
schmolzen, zum  Teil 
aber  ließen  sie  einen 
freien  Raum  übrig, 
welcher  jedenfalls 
während  des  Lebens 
mit  weicher  Pulpen- 
masse erfüllt  war. 
Aber  auch  der  Schmelz 
des  inneren  Zahnge- 
bildes umschloß  noch 
einen  offenen  Raum, 
in  welchem  während 
des  Lebens  höchst 
wahrscheinlich  noch 
Ueberreste  des  wei- 
chen, noch  fungieren- 
den Schmelzorgans 
enthalten  waren." 
Baume  hat  schon  1874  einen  merkwürdigen  dens  in  dente  be- 
schrieben. Ein  fehlender  hatte  sich  innerhalb  des  entwickelt. 
Die  Situation  ist  auf  einem  Längsschnitt  gut  ersichtlich  (cf.  Fig.  275). 


f.  Z.  1897,  p.  480,  Fig.  6. 


Dens  in  dente  (nach  Busch).   D.  M. 


Fig.  276. 


Fig.  275. 


Fig.  275.   Dens  in  dente  (nach  Baume).   D.  V.  f.  Z.,  1874,  Fig.  51. 

Fig.  276.   Warziger  Zahn  (nach  Sälter).   D.  M.  f.  Z.,  1876,  p.  186,  Fig.  17. 


Verschmelzung  und  Zwillingsbildung. 


525 


Sonderbarerweise  fehlt  an  dem  eingeschlossenen  Zahne  jede  Spur  von 
Dentin.  Baume  ^)  nimmt  an,  daß  dies  nachträglich  von  der  Pulpa 
wieder  resorbiert  worden  ist,  weil  auch  an  der  Innenseite  der  Schmelz- 
wand Resorptionsbuchten  vorhanden  sind. 

Auch  unter  den  „warzigen  Zähnen"  Salters  die  sich  bei  näherer 
Betrachtung  meist  als  Odontombildungen  herausstellen,  findet  sich  ein 
hübscher  Fall  von  Zahneinschaltung,  der  in  beistehender  Figur  re- 
produziert ist. 

Die  topographischen  Beziehungen  der  Pulpenräume  verschmolzener 
Zähne  sind  naturgemäß  ganz  verschiedene;  jedenfalls  aber  darf  in 
diesem  wechselnden  Verhalten  kein  Kriterium  gesehen  werden,  das 
die  Definition  des  Begriffes  der  Verschmelzung  irgendwie  beeinflußt. 


e  d 
Fig.  277  a — d.  Eöntgenbilder  verschmokener  Zähne  und  von  ZwilUngsbildungen. 


Daß  Maßgebende  ist  immer  das  Konfluieren  der  Dentinsysteme  be- 
nachbarter Zähne.  Geschieht  dies  in  mehr  tangentialer  Weise,  dann 
bleiben  die  beiderseitigen  Pulpen  vollkommen  unabhängig  voneinander. 
Das  wird  natürlich  dann  der  Fall  sein,  wenn  erst  in  einem  späten  Stadium 
der  Dentinbildung  die  Vereinigung  erfolgt  ist,  zu  einer  Zeit  jedenfalls, 
da  die  gesamte  Kronenpulpa  mindestens  des  einen  Zahnes  in  einen 
sicheren,  wenn  auch  noch  nicht  fertigen  Dentinmantel  eingebettet  lag. 
Bei  Verschmelzungen,  die  die  Kronen  vereinigen,  müßten  die  beiden 
Zahnkeime  sonderbar  winkelig  zueinander  gelagert  sein,  wenn  es  nicht 
wenigstens  in  der  Gegend  des  Zahnhalses  zu  einem  Ueberfließen  der 
Pulpenräume  kommen  sollte.  An  den  Wurzeln,  die  ja  ihre  eigenen 
Wege  gehen,  mag  dann  diese  Ehe  vielfach  wieder  erkalten.  (Neben- 


1)  Baume,  D.  V.  f.  Z.,  1874,  p.  25  und  Lehrbuch. 

2)  Salter,  Dent.  Path.  a.  Surg.,  ref.  D.  M.  f.  Z.,  1876,  p.  178. 
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Stehende  Röntgenaufnahmen  von  etlichen  der  oben  abgebildeten  Ver- 
schmelzungen bezw.  Zwillingsbildungen  gestatten  einigen  Einblick  in 
die  Pulpenkammern  und  Wurzelkanäle,)  Wo  die  Verschmelzung 
lediglich  das  Wurzelgebiet  betrifft,  da  ist  von  einer  Kommunikation 
der  beiderseitigen  Wurzelpulpen  kaum  einmal  die  Rede.  Die  Be- 
trachtung zahlreicher  Wurzelvereinigungen  führt  zwanglos  zu  der  An- 
schauung, daß  auch  dann  noch  von  Verschmelzung  gesprochen  werden 
muß,  wenn  nicht  nur  die  Kronen,  sondern  auch  der  weitaus  größte 
Teil  der  Wurzeln  eine  völlig  unabhängige  Entwicklung  erfahren  haben, 
und  die  Verbindung  sich  über  ein  relativ  kleines  Territorium  selbst 
der  zweiten  Wurzelhälfte  erstreckt.  Die  Terminologie,  wie  sie  sich  in 
der  zahnärztlichen  Literatur  herausgebildet  hat,  scheint  dann  leicht 
geneigt  zu  sein,  den  Begriff  Verschmelzung  ganz  fallen  zu  lassen  und 
von  Verwachsungen  zu  sprechen. 

Ganz  aUgemeiii  iwd,  anscheinend  nach  dem  Vorgange  von  Wedl,  in  den 
Lehrbüchern,  die  sich  mit  der  Pathologie  der  Zähne  beschäftigen,  eine  starre  Schranke 
zwischen  die  Verschmelzungen  und  Verwachsungen  gelegt.  Aetiologisch  mag  das 
berechtigt  sein,  aber  darüber  gibt  der  Befund  durchaus  nicht  immer  den  gewünschten 
Aufschluß,  nicht  einmal  der  mikroskopische. 


d  e  f 


Fig.  278.    „Verwachsungen"  nach  Scheff,  Bd.  I,  p.  560. 

Unter  Verwachsung  wird  die  nachträgliche  Verbindung  benachbarter  fertig  ent- 
wickelter Zahnwurzebi  durch  Zement  verstanden,  und  diese  verbindende  Zement- 
schicht  wird  als  pathologisches  Produkt  aufgefaßt,  dessen  Hyperproduktion  zur 
Eesoriition  der  knöchernen  Alveole  führt,  wodurch  dann  erst  die  Mögüchkeit  gegeben 
wird,  daß  mit  einer  identischen  Zementhyperostose  des  Nachbarzahnes  eine  innige 
und  dauernde  Verbindung  hergestellt  wird.  Diese  Anschauung  hat  wohl  ihren  Grund 
in  der  tatsächlich  sehr  häufig  beobachteten  Zementhypertrophie  umfangreicher  Art 
besonders  an  älteren  Zähnen,  und  wenn  man  sich  vorstellt,  daß  derartige  dicke 
Mäntel  natürlich  nur  auf  Kosten  ihrer  Umgebung,  also  hauptsächhch  der  Zahnsepten, 
sich  etablieren  können,  dann  liegt  die  Möglichkeit  einer  Vereinigung  der  peripheren 
Schichten  zweier  solcher  Zentren  nach  Verlust  des  knöchernen  Septums  ohne  weiteres 
auf  der  Hand.  Aber  so  entstandene  „Verwachsungen"  sind  nach  meinem  Dafür- 
halten sehr  ungewöhnliche  Objekte,  jedenfalls  weit  seltener,  als  offenbar  gemeinhin 
angenommen  -wird.  Emen  sehr  instruktiven  Fall  dieser  Art  beschreibt  Mayeb  (D. 
M.  f.  Z.,  1890,  p.  402). 

Nach  meiner  Ueberzeugung  handelt  es  sich  bei  den  allermeisten 
Fällen,  die  als  Verwachsungen  ausgegeben  werden,  tatsächlich  um 
echte  Verschmelzungen,  also  um  Produkte,  die  nicht  etwa  erst  lange 
nach  der  Vollendung  der  Zahnwurzeln  durch  pathologische  Prozesse 
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entstanden  sind,  und  die  somit  ganz  und  gar  nicht  ins  Bereich  der 
Mißbildungen  fallen  würden,  sondern  die  Verlötung  ist  gegen  das 
Ende  der  normalen  Wurzelbildung  erfolgt  und  betrifft  entweder  das 
Zement  allein  oder  wohl  viel  häufiger  auch  noch  die  peripheren  Dentin- 
bezirke. Dies  läßt  sich  natürlich  nur  durch  die  histologische  Unter- 
suchung feststellen. 

Die  im  ScHEFFschen  Handbuche  Bd.  I,  p.  560,  Fig.  229—234 
als  Verwachsungen  abgebildeten  Fälle  halte  ich  ebenso  für  Wurzel- 
verschmelzungen wie  unsere  oben  in  Fig.  273  wiedergegebenen 
Präparate. 

Eine  Terminationsperiode  der  verhandelten  Mißbildung  läßt  sich 
nicht  mit  Sicherheit  ermitteln.  Zwar  kennen  wir  die  Sprossungs-, 
Wachstums-  und  Verkalkungszeiten  für  die  einzelnen  Zähne  und  Zahn- 
gruppen so  ziemlich,  was  immerhin  einen  gewissen  Anhalt  gibt.  Für 
Zwillingszähne,  die  von  der  Kaufläche  aus  miteinander  verschmolzen 
sind,  muß  ein  von  Anfang  geraeinsames  Zahnsäckchen  angenommen 
werden.  Letzteres  ist  durch  Kapillarschlingen  aufs  engste  mit  der 
nutritiven  Schicht  des  Schmelzorgans  verknüpft.    Wie  man  sich  im 


Fig.  279.    Am  Zahnhalse  auftretende  Zahnsprosse. 


Übrigen  speziell  das  Verhalten  des  Zahnsäckchens  bei  Doppelmiß- 
bildungen vorzustellen  hat,  darüber  liegen  meines  Wissens  nicht  ge- 
nügende Untersuchungsbefunde  vor.  —  Ganz  allgemein  gesprochen 
werden  wir  eine  Verschmelzung  der  Kronen  in  eine  frühere  Zeit  ver- 
legen als  eine  Vereinigung  der  Wurzeln.  Dabei  nehmen  wir  aber  an, 
daß  die  ursprünglichen  Zahnanlagen  ordnungsgemäß  isoUert  und  selb- 
ständig waren,  und  daß  die  Fusion  erst  im  Laufe  der  Entwicklung 
eintrat.  Es  wäre  aber  auch  ganz  gut  möglich,  daß  die  Zahnkeime 
von  Anfang  an  nicht  völlig  voneinander  abgespalten  waren,  eine  An- 
nahme, die  für  die  dritten  Molaren  Busch  ins  Treffen  führt,  wie  oben 
erwähnt.  Dieses  Verhalten  dürfte  mit  einem  ziemlich  hohen  Grade  von 
Wahrscheinlichkeit  bei  den  Fällen  anzunehmen  sein,  in  denen  am  Zahn- 
halse eines  sonst  wohlentwickelten  Zahnes  adnexartig  ein  kleiner  über- 
zähliger Zahn  hervorsproßt. 


Genetisch  reiht  sich  an  die  Kette  der  Mißbildungen,  die  durch 
die  Begriffe  überzähliger  Zahn,  Zwillingsbildung,  anhängender  Zahn- 
sproß repräsentiert  werden,  unmittelbar  die  zierliche  Form,  bei  welcher 
der  Zahnparasit,  wenn  man  ihn  so  nennen  will,  in  Gestalt  einer 
Schmelzperle  erscheint,  die  irgendwo  am  Zahnhalse  oder  auch  an 
einer  tieferen  Stelle  der  Wurzel  aufsitzt,  an  einer  Stelle  jedenfalls,  an 
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der  normalerweise  kein  Schmelz  vorkommt.  Diese  Schmelztröpfchen 
haben  entweder  eine  mehr  als  halbkugelige  Form  und  sitzen  dann 
mit  einem  ziemlich  dicken  Stiele  auf,  oder  auch  ihr  Zusammenhang 
mit  dem  Zahne  ist  noch  breitbasiger ;  dann  läßt  sich  schon  makro- 
skopisch erkennen,  daß  das  Gebilde  nicht  ausschließlich  aus  Schmelz 
besteht,  sondern  daß  es  offenbar  ein  mit  einer  Schmelzhaube  über- 
zogener Dentinkörper  ist.  Immer  besteht  ein  Schmelztropfen,  wie 
eine  Zahnkrone,  aus  diesen  beiden  differenten  Gewebsarten.  Der 
Schmelzüberzug  ist  gewöhnlich  von  mangelhafter  und  unregelmäßiger 


Fig.  280.  Schmelztröpfchen. 


Struktur,  aber  von  außen  erscheint  er  glatt  und  fehlerlos.  Die  Größe 
eines  Schmelztröpfchens  variiert  von  eben  wahrnehmbaren  Pünktchen 
bis  zum  Umfange  einer  Kugel  von  etwa  3  mm  Durchmesser.  Eine 
Lieblingslokalisation  ist  der  Zahnhals  und  die  Bifurkationsstelle  von 
Molarwurzeln.  Häufig  stellt  eine  schmale  Schmelzleiste  die  Verbindung 
zwischen  dem  Tropfen  und  dem  normalen  Schmelz  der  Krone  dar. 
(In  Fig.  280  ist  dies  Verhalten  mehrfach  gut  zu  erkennen;  außerdem 
sei  besonders  auf  das  erste  Präparat  links  hingewiesen,  das  einen 
ziemlich  großen  Schmelztropfen  an  der  Innenfläche  einer  Molarwurzel 
zeigt.) 

Die  Betrachtung  von  Schliffen  durch  einen  Zahn  mit  daranhängen- 
dem Schmelztröpfchen  legt  die  Vorstellung  nahe,  daß  es  sich  da  primär 
um  eine  Ausstülpung  von  Odontoblasten  gehandelt  haben  mag,  die 
den  Konnex  mit  ihrem  Mutterboden  nicht  ganz  verloren  haben  und 
zur  Bildung  von  mehr  oder  weniger  regelmäßigem  Zahnbein  befähigt 
waren.  Dafür  spricht  außer  dem  zusammengedrängten  Verlaufe  der 
Dentinkanälchen  am  Stiel  des  Tröpfchens  und  der  fächerförmigen  Aus- 
breitung im  Inneren  des  Gebildes  ganz  besonders  auch  der  häufige 
Befund  von  spaltförmigen  Hohlräumen  im  Zentrum  des  Dentinkörpers, 
die  wohl  mit  Recht  als  ursprüngHche  Pulpenräume  gedeutet  werden. 
Diese  besonders  von  Walkhofp^)  und  nach  ihm  von  Kantorowicz  2) 
vertretene  Anschauung  einer  primären  Odontoblastenausstülpung  dürfte 
auch  am  ungezwungensten  die  Lokalisation  der  Perlen  an  den  Punkten 
erklären,  an  denen  der  Dentinkeim  besonders  komplizierte  Faltungen 
und  Knickungen  erleidet,  was  eben  gerade  bei  der  Bildung  mehrerer 
Wurzeln  der  Fall  ist.  Walkhoff  macht  auch  auf  die  sehr  stark  aus- 
gebildete Grenzlinie  zwischen  Schmelz  und  Zahnbein  aufmerksam,  die 


1)  Walkhoff,  D.  M.  f.  Z.,  1896,  p.  263. 

2)  Kantorowicz,  D.  M.  f.  Z.,  1904,  p.  17. 
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durch  eine  ungeheuere  Anzahl  kleiner,  halbkreisförmiger  Ausbuch- 
tungen gebildet  wird.  Er  sagt:  „Nach  meiner  Meinung  kann  man 
diese  eigentümlichen  Linien  nur  dadurch  erklären,  daß  stark  ausge- 


e 


b 

Fig.  281a  und  b.  Schliffe  durch  Schmelz  tropf  chen.  Xach  KAifTO- 
EOWicz,  D.  M.  f.  Z.,  1904,  Tafel,  Fig.  III.  und  Yl. 

prägte  Druckerscheinungen  während  der  Entwicklung,  und  zwar  durch 
das  Entgegenwachsen  der  Gewebe  innerhalb  eines  gegebenen,  knapp 
bemessenen  Raumes,  auftreten." 
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Die  Genese  von  Schmelztropfen  verschiedener  Gestaltung  wird  von  Käntoro- 
AVicz  anschaulich  interpretiert,  weshalb  ich  aus  seinen  Ausfühi-ungen  folgenden  Passus 
zitieren  möchte :  ,, Vergegenwärtigen  wh-  uns  die  Vorgänge  während  der  ^Vurzel- 
bildung  etwa  eines  unteren  Molai'en.  Der  Pulpawnlst  ist  von  eüier  dünnen  Dentin- 
kappe und  weiterhin  von  einer  Schmelzkappe  bedeckt,  nach  unten  jedoch  breit  ge- 
öffnet. Nun  beginnt  an  zwei  gegenüberliegenden  Stellen  des  etwa  rautenförmigen 
Querschnittes  sich  eine  Einziehung  zu  zeigen ;  die  die  Oberfläche  des  Wulstes  be- 
kleidende Odontoblastenschicht  zieht  sich  8-förmig  zusammen,  und  wir  erhalten  bei 
fortschreitender  Faltung  als  Endresidtat  eine  geteilte  Wtrrzel.  Nun  kann  es  jedoch 
vorkommen,  daß  em  Paket  Odon toblasten,  welches  an  der  Teüungsstelle  liegt,  diese 
Einziehung  nicht  mitmacht,  sondern  an  seiner  ursprünglichen  Stelle  hegen  bleibt. 
Dann  würde  der  Querschnitt  der  Odontoblastenlage  aussehen  wie  Schema  a.  Anderer- 
seits kann  das  Zurückbleiben  der  Odontoblastengruppen  in  einem  so  frühen  Stadium 
der  allgemeinen  Einziehung  erfolgen,  daß  in  einem  späteren  eine  vollständige  Los- 
lösung vom  Mutterzahne  eintritt,  mr  demnach  das  Büd  einer  vollständigen  Aus- 
sprengung vor  uns  hätten  (Schema  c).  Das  Schema  dieses  Querschnittes  imter- 
scheidet  sich  von  dem  des  ersten  Falles  dadurch,  daß  die  Aussprengung  des 
vorliegenden  Höckers  eine  vollständige  ist.  Zwischen  diesen  beiden  bleibt  noch 
eine  letzte  Möglichkeit,  und  zwar  anscheinend  die  häufigste,  übrig,  daß  nämhch  die 
mittleren  Odontoblasten  vollständig  ausgesprengt  werden,  die  seitlichen  jedoch 
mit  der  allgemeinen  Odontoblastenschicht  in  Zusammenhang  bleiben,  ein  Vorgang, 
den  Schema  b  veranschaulicht.  Das  Resultat  ist  eine  Kombination  der  beiden  anderen 
Fälle,  denn  hinter  den  mittleren  haben  sich  die  Odontoblasten  des  Mutterzahnes 
wieder  zusammengeschlossen." 


ab  c 


Fig.  282  a,  b,  c.  Schema  der  Schmelztropfenbildung.  Nach  Kantorowicz, 
D.  M.  f.  Z.,  1904,  p.  19. 

Was  hier  die  schematische  Figur  c  andeutet,  die  vollständige 
Aussprengung  einer  Partie  des  Dentinkeimes,  die  noch  einer  gewissen 
selbständigen  Weiterentwicklung  fähig  ist,  das  dürfte  sich  etwa  mit 
dem  natürlichen  Befunde  decken,  den  der  letzte  Zahn  in  Fig.  280 
illustriert.  Sei  es  nun,  daß  in  einem  tieferen  Querschnitte  die  Aus- 
sprengung doch  keine  vollständige  war,  oder  sei  es,  daß  der  völlig 
isolierte  Meteor  den  Anschluß  an  den  Mutterzahn  im  Verlaufe  der 
beiderteiligen  Entwicklung  wiedergefunden  hat.  Das  wäre  dann  aber 
keine  „echte  Verwachsung",  wie  Kantorowicz  meint,  sondern  eine 
regelrechte  Verschmelzung.  Wie  sehr  das  Präparat,  von  dem  eben 
die  Rede  ist,  an  die  früher  besprochenen  Appendixsprosse  anknüpft, 
darauf  möchte  ich  besonders  hinweisen.  Man  vergleiche  damit  nur 
den  zweiten  Zahn  von  Fig.  279.  Ebenso  klar  dürfte  in  diesem  Zu- 
sammenhange die  Möglichkeit  erscheinen,  daß  das  ausgesprengte,  mit 
einer  Entwicklungsfähigkeit  begabte  und  durch  die  Beigesellung  eines 
Schmelzkeimes  darin  bestärkte  dentinogene  Stück  seine  Selbständig- 
keit dauernd  bewahrt  und  als  überzähliger  kleiner  Zahn  sich  selbst 
durchbringt. 

Wenn  wir  die  Anschauung  Walkhoffs  als  plausibel  annehmen, 
dann  bleibt  noch  die  etwas  heikle  Frage  der  Schmelzbekleidung  zu 
erörtern.  An  sich  ist  es  nicht  besonders  verwunderlich,  daß  ein  der- 
artig ausgebuchteter  Dentinkörper  einen  Schmelzüberzug  erhält.  Denn 
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■es  ist  wohlbekannt,  daß  sich  die  epitheliale  Scheide  des  Schmelzorgans 
wurzelwärts  weit  über  das  Niveau  erstreckt,  bis  zu  dem  späterhin  der 
Schmelz  reicht.  Freilich,  wenn  wir  so  die  Möglichkeit  einer  Schmelz- 
bildung an  atypischem  Orte  erkennen,  so  bleibt  doch  die  Frage  un- 
gelöst, warum  gerade  so  ein  minimaler  Dentin-  bezw.  Odontoblasten- 
zapfen  immer  den  Anstoß  dazu  geben  soll,  während  die  normale 
Entwicklung  der  Wurzeln  niemals  ein  gleiches  Resultat  auslöst.  — 

Trotzdem  scheint  mir  die  Hypothese  AValkhoffs  wahrscheinlicher 
und  diskutabler  zu  sein  als  die  entgegengesetzte  und  innerlich  minder 
gefestigte  Annahme  anderer  Autoren  (Baume  u.  a.),  die  das  Primäre 
beim  Schmelztröpfchen  in  einer  Divertikelbildung  des  Schmelzkeimes 
sehen.  Diesem  Gegensatz  der  Meinungen  werden  wir  sogleich  auf 
einem  verwandten,  aber  noch  weit  verwickeiteren  Gebiete,  bei  den 
Odontomen,  wieder  begegnen. 


Die  Odontome. 

In  den  Schmelztröpfchen  haben  wir  nach  jeder  Richtung  harm- 
lose, aber  vom  theoretischen  Standpunkte  doch  ganz  beachtenswerte 
Gebilde  kennen  gelernt,  die  ihrem  Wesen  nach  zu  den  Mißbildungen 
zu  rechnen  sind,  so  wenig  monströs  auch  das  Produkt  ausfällt,  das 
als  Ergebnis  eines  sehr  lokalisierten  Kampfes  um  den  Raum  geboren 
wird:  ridiculus  mus.  Mit  dem  größeren  Kampfplatze  ändert  sich  das 
Bild;  es  kommt  nicht  mehr  lediglich  zu  einer  zirkumskripten  Explosion 
mit  dem  Resultat  der  Ausstülpung  eines  kleinen  Bezirkes  des  Dentin- 
keimes, sondern  der  ganze  Zahnfollikel  mit  seinen  drei  differenten 
Bildungsstätten  reagiert,  wenn  er  in  seiner  Entwicklung  von  einer 
intensiven  und  umfangreichen  Störung  anscheinend  mechanischer  Art 
betroffen  wird,  in  Form  der  bizarrsten  Verbildungen.  Und  wie  man 
ganz  gewöhnlich  Organreaktionen,  z.  B.  entzündliche,  im  Ueberschwange 
auftreten  sieht,  so  arbeitet  auch  der  gestörte  Zahnkeim  in  seinem 
revolutionären  Treiben  mit  einer  meist  gewaltigen  Ueberproduktion. 

Was  daraus  entsteht,  das  nennen  wir  ein  Odontom,  das  klas- 
sische Beispiel  einer  Zahnmißbildung.  Bei  der  relativen  Seltenheit 
der  Odontome  ist  es  nicht  verwunderlich,  wenn  man  sich  erst  spät 
mit  ihrer  systematischen  Würdigung  befaßt  hat.  Wohl  ist  schon  in 
den  ältesten  zahnärztlichen  Werken  von  diesen  merkwürdigen  Gebilden 
die  Rede,  aber  eingehend  beschäftigt  sich  erst  Broca  1869  damit. 
Sein  System  umfaßt  jedoch  auch  viele  Tumoren,  die  wir  jetzt  nicht 
mehr  zu  den  Odontomen  zählen,  und  ist  in  bezug  auf  die  Odontome 
im  engeren  Sinne  zu  kompliziert,  als  daß  wir  uns  heute  noch  damit 
befreunden  könnten.  Von  weiteren  Gesichtspunkten  aus  gesehen, 
können  wir  die  Odontome  ohne  die  störenden  Schranken  einer  pein- 
lichen Gliederung  und  Gruppierung  müheloser  und  mit  einem  besseren 
Verständnis  der  Aetiologie  betrachten.  Vielleicht  tut  man  aber  gut, 
zwischen  einfachen  und  zusammengesetzten  Odontomen  zu 
unterscheiden,  je  nachdem  die  Mißbildung  eine  einzelne  Zahnanlage 
oder  mehrere  betrifft.  Stichhaltig  ist  aber  meines  Erachtens  in  manch 
einem  gegebenen  Falle  auch  diese  einfachste  Einteilung  aus  dem 
Grunde  nicht,  weil  auch  ein  einzelner  Zahnkeim  derart  zersplittert 
'werden  kann,  daß  die  entstehenden  Produkte  einen  hohen  Grad  von 
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Selbständigkeit  erlangen  und  einer  Beurteilung  der  ursprünglichen 
Abstammung  nicht  mehr  zugänglich  sind. 

Die  Odontome  sind  Tumoren  aus  Zahnsubstanz.  Ihre  Gewebs- 
bestandteile  werden  der  Hauptmasse  nach  durch  die  mehr  oder  weniger 
modifizierten  Komponenten  eines  normalen  Zahnes  repräsentiert,  also 
durch  Schmelz,  Dentin  und  Zement.  Mehr  läßt  sich  in  einer  allgemein 
gehaltenen  Definition  wohl  nicht  sagen,  denn  in  allen  Einzelheiten 
des  inneren  Baues,  der  Mitbeteiligung  heterogener  Elemente,  der 
Oberfläche,  des  Verhaltens  zur  Umgebung  zeigen  die  Gebilde,  die 
als  Odontome  angesprochen  werden  müssen,  durchaus  variable  Ver- 
hältnisse. Im  allgemeinen  sind  es  solide,  harte  Körper,  denen  diese 
Eigenschaft,  von  der  Form  abgesehen,  immerhin  einen  zahnartigen 
Charakter  verleiht;  aber  daneben  finden  wir  wieder  Odontome,  deren 
harter  Mantel  Hohlräume  umschließt,  die  an  Cysten  erinnern,  oder 
solche,  die  der  Hauptmasse  nach  aus  nicht  dentifiziertem  Gewebe  und 
aus  Epithelzügen  bestehen,  die  nicht  zu  Schmelz  erstarrt  sind,  während 
die  eingeschlossenen  harten  Körper  nicht  mehr  dominieren  als  etwa 
die  Kerne  in  einer  vielkernigen  Frucht. 

Im  allgemeinen  setzen  sich  die  Odontome  allerdings  aus  Schmelz, 
Zahnbein  und  Zement  in  wechselndem  Quantitätsverhältnis  zusammen; 
es  gibt  aber  auch  eine  beträchtliche  Gruppe  solcher,  die  nur  das 
Wurzelgebiet  betreffen,  und  dann  fehlt  immer  eine  Komponente,  der 
Schmelz.  Unter  den  Bestandteilen  überwiegt  in  der  Regel  das  Dentin, 
aber  häufig  nicht  in  Form  zusammenhängender  dicker  Massen,  sondern 
aufgesplittert  in  ein  buntes  Mosaik  zahlreicher  Einzelsysteme ;  manch- 
mal aber  auch  tritt  gerade  dieses  Element  wieder  ganz  in  den  Hinter- 
grund. Ganz  besonders  oft  wird  gefunden,  daß  außer  dem  Zement 
zahlreiche  Züge  echten  Knochengewebes  das  Odontom  durchziehen  oder 
nicht  verkalkte  Bindegewebsstreifen  und  sonstige  gefäßhaltige  Gänge. 

Die  Oberfläche  ist  kaum  einmal  glatt,  sondern  höchst  unregel- 
mäßig gestaltet,  mit  drusigen  Auflagerungen,  Schmelzperlen,  lamellösen 
Knochen-  oder  Zementschichten ;  sie  wird  von  Gefäßkanälen  durchsetzt, 
die  ins  Innere  des  Tumors  dringen.  Die  dadurch  bedingte  Adhärenz 
eines  Odontoms  an  seine  Umgebung  ist  aber  keine  große;  fast  stets 
läßt  sich  das  Gebilde,  einer  Cyste  ähnlich,  ohne  besondere  Schwierig- 
keit aus  seinem  Bette  heraushebeln,  sobald  dieses  breit  genug  eröffnet 
ist.  Es  gibt  aber  auch  Odontome  —  vielleicht  sogar  in  der  Mehr- 
zahl —  die  an  einem  benachbarten  Zahne  adhärent  sind ;  anscheinend 
stellen  diese  keine  von  dem  betreffenden  Zahne  ausgegangene  Miß- 
bildung dar,  sondern  die  Verlötung  ist  erst  im  Laufe  der  beiderteiligen 
Entwicklung  aus  räumlichen  Gründen  erfolgt.  Man  spricht  dann  von 
anhängenden  Odontomen. 

Der  Form  nach  sind  die  Odontome  meist  knollige  Körper,  deren 
durchschnittliche  Größe  etwa  mit  einer  Haselnuß  übereinstimmen 
dürfte.  Es  sind  aber  auch  zahlreiche  bedeutend  größere  Odontome 
beschrieben  worden.  Gewichte  von  10  und  20  g  sind  gerade  keine 
Raritäten.  Die  gewaltigsten  Exemplare,  über  die  berichtet  wird,  führt 
Bland  Sutton  ^)  an.  Das  eine  Odontom  hatte  das  respektable  Gewicht 
von  15  Unzen  =  V2  kg,  das  zweite  wog  1060  g  (26-jährige  Inderin), 
das  dritte  1080  g  (19-jähriger  Franzose).  Seltsamerweise  saßen  diese 
3  Tumoren  jedesmal  im  Oberkiefer,  einer  sehr  ungewöhnlichen  Stätte 


1)  Bland  Button,  Oest.-Ung.  V.,  1890,  p.  227;  1889,  p.  157. 
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für  Odontome.  Dieser  Umstand  und  die  ganze  Stellung,  die  Sutton 
in  der  Klassifikation  der  Odontome  einnimmt  (cf.  Oest.-Ung,  V.,  1888), 
machen  es  nicht  unwahrscheinlich,  daß  es  sich  da  um  sogenannte 
multiple  Cystome  gehandelt  hat. 

Der  Fund  eines  Odontoms  ist  zweifellos  ein  recht  seltenes  Er- 
eignis, und  auch  an  einer  sehr  frequentierten  Klinik  pflegen  Jahre  zu 
vergehen,  bis  einmal  eines  zur  Beobachtung  kommt.  Aber  wenn 
Perthes  angibt,  daß  bis  1907  nur  23  selbständige  (nicht  adhärente) 
Odontome  veröffentlicht  worden  sind,  dann  greift  er  mit  dieser  Ziffer 
doch  entschieden  zu  niedrig.    Die  alte  zahnärztliche  Literatur,  die 


Fig.  283.  Odontome. 


allerdings  wenig  zugänglich  ist,  berichtet  über  eine  ganze  Reihe  von 
Fällen,  die  so  genau  beschrieben  werden,  daß  über  die  Richtigkeit 
der  Diagnose  kein  Zweifel  bestehen  kann.  Einen  Autor  finde  ich 
sogar,  GiLMER  der  behauptet,  über  79  eigene  Fälle  zu  verfügen, 
ohne  die  Belege  freilich  eine  unkontrollierbare  Angabe. 


Fig.  284.  Anhängendes 

Odontom.  Fig.  285.  Odontome. 


Das  Heidelberger  zahnärztliche  Institut  besitzt  4  Odontome,  die 
nebenstehend  im  Bilde  wiedergegeben  sind.  Fig.  283  zeigt  in  der 
Mitte  ein  Wurzelodontom,  zu  beiden  Seiten  anhängende  Odontome  an 
Molaren.  Von  dem  einen,  kugeligen  Appendix  ist  Fig.  284  das  Röntgen- 
bild, das  gut  erkennen  läßt,  daß  der  Tumor  nicht  solide  ist,  sondern 
einen  Hohlraum  umschließt.  Fig.  285  zeigt  zu  beiden  Seiten  die  Prä- 
parate 1  und  2  der  Fig.  283,  das  eine  von  unten  gesehen,  das  andere 
von  rückwärts;  man  sieht,  daß  auch  das  Wurzelodontom  nicht  massiv 
ist,  sondern  ein  Hohlkörper.  Das  in  der  Mitte  des  Bildes  befindliche 
Odontom  ist  ein  ganz  unregelmäßig  geformtes,  mit  Zement  und  Knochen 


1)  GiLMEß,  Dent.  Digest.,  1901.   Eef.  Zahnheilkunde,  1902,  p.  258. 
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dicht  belegtes  Stück,  an  dem  nur  an  einzelnen  Stellen  Dentin  zutage- 
tritt. Die  (nicht  reproduzierte)  Röntgenaufnahme  besagt  aber,  daß  es 
in  der  Hauptmasse  aus  Dentin  bestehen  muß.  Trotz  der  relativ  recht 
spärlichen  Anzahl  der  beobachteten  und  beschriebenen  Odontome  kann 
man  behaupten,  daß  ihr  Lieblingssitz  die  Molargegend  des  Unterkiefers 
ist.  Nur  wenige  betreifen  den  Oberkiefer,  sehr  wenige  die  Front. 
Noch  seltener  sind  die  Odontome  im  Milchgebisse.  Daher  ist  unser 
Wurzelodontom,  Fig.  283  (Mitte),  doppelt  ungewöhnlich,  weil  es  an 
einem  oberen  Milcheckzahn  sitzt.  Genauer  beschrieben  ist  es  von 
Detzner  in  der  D.  z.  W.  1901/02,  p.  277.  Nur  einmal  finde  ich  in 
der  Literatur  noch  ein  Milchzahnodontom  verzeichnet,  wieder  im 
Wurzelbereiche  (Fig.  286).  Der  Fall  ist  von  Metnitz  ^)  eingehend 
geschildert  und  stellt  in  der  Bauart  der  Mißbildung  einen  sehr  in- 
struktiven Typus  dar,  worauf  noch  zurückzukommen  sein  wird. 


Fig.  286.  Wurzelodontom  im  Milchgebisse.  Nach  Metnitz,  Lehrbuch 
p.  131,  Fig.  89. 

Fig.  287.  Anhängendes  Odontom  am  I'.  Nach  Metnitz,  Pathol.  der 
Zähne,  p.  197,  Fig.  108. 

Derselbe  Autor  beobachtete  auch  in  der  Front  des  Oberkiefers 
bei  einem  40-jährigen  Manne  an  der  Wurzel  eines  seitlichen  Schneide- 
zahnes ein  eigenartiges  Odontom,  das  ebenfalls  der  großen  Seltenheit 
wegen  nebenstehend  reproduziert  werden  soll.  Es  hatte  die  Gestalt 
einer  Kirsche  und  weist  histologisch  alle  Merkmale  eines  massiven 
Odontoms  auf. 

Bei  ein  paar  weiteren,  von  Bl.  Sutton  mitgeteilten  Frontfällen 
(„warzige  Zähne")  ist  der  odontomartige  Charakter  kein  so  ausge- 
sprochener, daß  ich  sie  hier  in  strenge  Parallele  stellen  möchte. 

Die  erwähnte  auffallende  Bevorzugung  der  hinteren  Partien  des 
Unterkiefers  bei  der  Odontombildung  kann  natürlich  keine  zufälHge 
sein  und  ist  geeignet,  für  das  Zustandekommen  dieser  Mißbildung 
wenigstens  einen  Hinweis  zu  geben.  Durchmustern  wir  die  einzelnen 
Berichte,  so  finden  wir  ganz  gewöhnlich  und  immer  wieder  die  An- 
gabe, daß  die  untere  Seite  des  Odontoms  eine  Facette  aufwies,  die 
ungefähr  dem  Abdruck  einer  Molarkrone  entsprach.  Mit  großer  Regel- 
mäßigkeit lagerte  dann  wirklich  ein  Molar  unter  dem  Odontom.  Schon 
Wedl^)  betont  mehrfach  diesen  Befund  (cf.  Atlas,  Fig.  47,  50,  54)^ 
und  spätere  Beobachter  können  ihn  nur  bestätigen. 


1)  Metnitz,  Lehrbuch  der  Zahnheükunde.  Wien,  Urban  u.  Schwarzenberg,  1903,. 
p.  129.  —  Wedls  Pathologie  der  Zähne.    Leipzig,  Arthur  Felix,  1901,  p.  197. 

2)  Wedl,  D.  V.  f.  Z.,  1869,  p.  113. 


Fig.  286. 


Fig.  287. 
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An  den  viel  zitierten,  weil  sehr  typischen  Fall  Weinlechn^er  knüpft  Wedl 
die  Bemerkung:  ,,In  diesem  Falle  hat  bei  dem  Wachstum  des  2.  Mahlzahnes  wahr- 
scheinhch  wegen  Eaumbeengung  eine  Dislokation  des  Keimes  des  Weisheitszahnes 
stattgefunden,  wobei  der  letztere  statt  hinter  unter  den  2.  Mahlzahn  zu  liegen  kam 
luid  bei  seiner  Kronenbüdung  die  Wurzelbildung  des  2.  Mahlzahnes  hemmte  und 
allem  Anschein  nach  überhaupt  störend  einwirkte." 


Fig.  288.  Odontom  mit  retiniertem  Eckzahn.  Nach  Metnitz,  Lehr- 
buch, p.  127,  Fig.  87. 


Dazu  schreibt  Perthes  der  einen  ganz  ähnlichen  Fall  beobachtet  und  publi- 
ziert hat :  „In  unserem  Falle  war  der  unter  dem  Tumor  befindliche  Zahn  seiner  Be- 
schaffenheit nach  der  2.  Molar,  und  ich  glaube  das  Odontom  als  die  degenerierte 
Anlage  des  Weisheitszahnes  ansehen 
zu  müssen.  Auch  ist  es ,  da  der 
Weisheitszahn  sich  später  entwickelt 
als  der  2.  Molar,  wahrscheinhcher, 
daß  der  letztere,  fertige,  bei  einer 
Dislokation  die  Entwicklung  des 
ersteren,  unfertigen,  gestört  hat,  als 
das  Umgekehrte.  Es  dürfte  also 
die  WEDLsche  Erklärung  wohl  so 
zu  modifizieren  sein,  daß  man  an- 


Fig.  289. 


Fig.  290. 


Fig.  289  u.  290.   Odontomsclüifie  (nach  Wedl,  Atlas,  Fig.  45  u.  51). 


1)  Perthes.  Die  Verletzungen  und  Krankheiten  der  Kiefer. 
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nimmt,  daß  eia  In  Entwicklung  begriffener  Weisheitszahn  infolge  einer  Raum- 
beengung  über  den  bereits  entwickelten,  aber  noch  in  der  Tiefe  des  Kiefers  ver- 
borgenen 2.  Molaren  zu  hegen  kommt  und  nun  durch  letzteren  eine  derartige 
Bedrängung  erfährt,  daß  aus  der  Anlage  statt  eines  Zahnes  ein  unregelmäßiges 
Konglomerat  von  Zahngeweben  entsteht." 

Die  gleiche,  mechanische  Aetiologie  scheint  auch  gelegentlich  für 
Odontome  anderer  Lokalisation  maßgebend  zu  sein ;  möglicherweise 
trifft  sie  für  jeden  Fall  zu  und  ist  nur  nicht  nachzuweisen.  Erkennen 
läßt  sie  sich  in  folgendem  Falle  von  Metnitz  :  Bei  einem  12-jährigen 
Knaben  entwickelte  sich  im  Laufe  mehrerer  Monate  im  linken  Unter- 
kiefer, in  dem  der  und  fehlten,  eine  Geschwulst,  die  als  Odon- 
tom  angesprochen  werden  mußte.  Der  durch  die  Operation  zutage 
geförderte  Zahntumor  ist  in  Fig.  288  dargestellt.  Demnach  hat  es  den 
Anschein,  als  habe  der  retinierte  C  die  ganze  Störung  verschuldet. 

Um  die  große  Verschiedenheit  im  inneren  Bau  der  Odontome 
darzutun,  habe  ich  aus  einigen  Publikationen  charakteristische  Typen 
ausgewählt.  Fig.  289  und  290  sind  aus  dem  Atlas  von  Wedl^)  ent- 
nommen; Fig.  291  ist  ein  Schliff 
durch  das  Präparat  von  Fig.  286; 
Fig.  292  stammt  aus  einer  Arbeit 
Walkhoffs^)  und  zeigt  eine  drei- 
fache Schichtung  des  Gebildes: 
eine  äußere  Zone,  gekennzeichnet 
durch  den  Zerfall  in  eine  Anzahl 
von  Dentinsystemen  mit  getrennten 
Pulpen,  eine  mittlere  Schicht  ohne 
Zersplitterung  in  einzelne  Systeme, 
aber  mit  sehr  mangelhafter  Verkal- 
kung des  Dentins,  und  eine  zentrale 
amorphe  Zone,  die  als  Verkreidung 
der  ursprünglichen  Gesamtpulpa 
aufzufassen  ist.  —  Ein  eigenartiges 
Gebilde  ist  das  große  Odontom 
Sachses  ^),  vielkammerig  und  hohl, 
den  Eindruck  einer  Cyste  mit 
harten  Wänden  erweckend;  von  den  beiden  hohlen  Odontomen  der 
Heidelberger  Sammlung  unterscheidet  es  sich  außer  durch  seine  Größe 
erheblich;  die  Wände  und  Septen  bestehen  aus  Schmelz  (etwa  so  viel 
wie  ein  normaler  Molar  produziert),  Zement  in  vermehrtem  Maße  und 
auffallend  wenig  Dentin. 

Man  sieht  schon,  viel  Regelmäßigkeit  und  System  liegt  im  Auf- 
bau der  Odontome  nicht.  Bezeichnend  für  die  Mehrzahl  der  genauer 
untersuchten  Tumoren  ist  neben  der  massenhaften  Aufwendung  von 
Baumaterial  die  mangelhafte,  unregelmäßige,  unsoHde  Bauart,  die  un- 
gleichmäßige und  auf  breite  Strecken  ganz  unterbliebene  Verkalkung 
der  harten  Substanzen.  Das  scheint  in  der  Natur  der  ganzen  Formation 
zu  liegen ;  die  auf  sehr  beschränktem  Räume  mit  großer  Hast  und 
Energie  sich  entwickelnden  Gewebsprodukte  schneiden  sich  im  Stadium 
der  Verkalkung  gegenseitig  die  für  diese  höchst  komplizierten  Vor- 
gänge notwendige  Lebensbedingung  ab. 


Fig.  291.  Odontomschltff  (nach 
Metnitz,  Lehrbuch,  p.  131,  Fig.  90). 


1)  Wedl,  Atlas,  Pathologie  der  Zähne. 

2)  Walkhoff,  D.  M.  f.  Z.,  1896. 

3)  Sachse,  D.  M.  f.  Z.,  1903,  p.  36. 
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Keineswegs  immer  betrifft  die  Störung,  als  deren  Resultat  eine 
odontomartige  Mißbildung  entsteht ,  die  gesamte  Zahnanlage.  Wie 


Fig.  293.    Odontomschlifi  (nach  Sachse,  D.  M.  f.  Z.,  1903,  p.  36). 


schon  oben  erwähnt,  kann  die  Irritation  erst  nach  normaler  Gestaltung 
einer  Zahnkrone  einsetzen  und  verwandelt  dann  eben  nur  den  Wurzel- 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2. 


36 


538 


Kapitel  V. 


anteil  in  einen  Dentin-Zementtumor.  In  manchen  Fällen  hat  sich  der 
Prozeß  auch  auf  einen  kleinen  Bezirk  des  Wurzel gebietes  beschränkt, 
und  dann  entstehen  unregelmäßige,  knoUige  Auswüchse  bescheidenen 
Umfanges,  Gebilde,  die  Salter i)  als  warzige  Zähne  bezeichnet  hat. 
Auch  der  Name  „Wurzelhernie"  ist  meines  Erachtens  geschickt  ge- 
wählt. Da  sich  auch  bei  diesen  Formen  der  wenn  auch  etwa  nur 
erbsengroße  Geschwulstteil  aus  Dentin  und  Zement  zusammensetzt, 
so  sind  sie  als  Mißbildungen  unter  die  Odontome  einzureihen.  Man 
darf  sie  nur  nicht  mit  den  sogenannten  Zementexostosen  verwechseln, 
die,  wie  schon  ihr  Name  besagt,  nur  aus  Zement  bestehen  und  sekun- 
däre pathologische  Erscheinungen  an  der  fertigen  Wurzel  darstellen. 
Warum  es  hierbei  nicht  auch  zu  einem  Schmelzüberzug  kommt,  wie 
bei  den  Schmelztröpfchen,  das  ist  eine  offene  Frage. 

Ihrer  Genese  nach  können  die  Odontome  nur  das  jugendliche 
Alter  betrelTen,  die  Jahre,  während  deren  die  normale  Entwicklung 
der  Zähne,  speziell  der  bleibenden  Dentition,  sich  vollzieht.  Wenn 
wir  aus  der  Literatur  ersehen,  daß  eine  ganze  Anzahl  von  Odontomen 
bei  Personen  zwischen  20  und  30  Jahren  und  sogar  erheblich  darüber 
zur  Beobachtung  gekommen  ist,  so  kann  uns  das  in  unserer  Auf- 
fassung vom  Wesen  dieser  Tumoren  als  echter  Mißbildungen  keines- 
wegs stören.  Wir  erinnern  uns  besonders  daran,  daß  bei  der  Mehr- 
zahl der  Odontome  der  untere  Weisheitszahn  unleugbar  eine  Rolle 
spielt  und  wissen,  daß  die  Entwicklung  und  Dentifizierung  dieses 
Zahnes  normalerweise  in  einen  späten  Zeitraum  fällt.  Die  zeitliche 
Durchbruchsbreite  dieses  Zahnes  ist  sehr  groß  und  schwankt  zwischen 
dem  16.  und  40.  Lebensjahre,  üeberdies  kann  das  Odontom  vermut- 
lich schon  längere  Zeit,  in  seiner  Unvermeidlichkeit  vorhanden  und 
im  Keime  vorbereitet,  im  Kieferinnern  gelagert  haben,  ehe  ein  Impuls 
unbekannter  Art  den  schlummernden  Trieb  zu  ungestümer  Entfaltung 
brachte.  Auch  kamen  vielleicht  die  meisten  Odontome  erst  dann  zur 
Beobachtung,  als  sie  anfingen,  ihrem  Besitzer  Beschwerden  zu  machen, 
denn  so  reaktionslos  sich  die  Tumoren  auch  entwickeln,  so  pflegen  sie 
doch  unter  dem  Einflüsse  der  bei  allen  Abkömmlingen  der  Zahnleiste, 
wenn  irgend  möglich,  einmal  erwachenden  Durchbruchsenergie  schließ- 
lich akute  klinische  Erscheinungen  entzündlicher  Art  zu  machen;  in 
einer  Weise,  die  hier  nicht  zu  erörtern  ist,  stellt  sich  eine  eitrige 
Osteomyelitis  im  Kieferwinkel  mit  hochgradiger  Kieferklemme  ein, 
ganz  das  Bild,  das  wir  beim  erschwerten  Durchbruch  unterer  Weisheits- 
zähne zu  sehen  gewohnt  sind.  Andere  Gegenden,  speziell  auch  die 
Front  des  Gebisses,  bleiben  von  ganz  identischen  entzündlichen  Pro- 
zessen, zu  denen  die  treibende  Macht  im  Inneren  den  Auftakt  gibt, 
keineswegs  verschont,  wie  nicht  allzu  selten  die  vergeblichen  Durch- 
bruchsversuche retinierter  oberer  Eckzähne  beweisen. 

In  sinnreicher  Weise  und  wohldurchdacht  betrachtet  Walkhoff  ^) 
die  Mehrzahl  der  bisher  besprochenen  Zahnmißbildungen  bezüglich 
ihrer  Entstehungsart  oder  -Wahrscheinlichkeit  von  einem  einheitlichen 
Standpunkte  aus  und  sucht  Klärung  zu  schaffen,  System  in  die  Sache 
zu  bringen.  Nach  meinem  Dafürhalten  mit  glücklichem  Grifi".  Bei 
der  Wichtigkeit  des  Gegenstandes  in  der  uns  augenblicklich  inter- 


1)  Salter,  D.  V.  f.  Z.,  1896,  p.  178. 

2)  Walkhoff,  D.  M.  f.  Z.,  1896,  p.  271. 
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essierenden  Beleuchtung  kann  ich  es  mir  nicht  versagen,  das  Resümee 
seiner  Untersuchungen  und  Anschauungen  im  Wortlaut  zu  zitieren : 
Er  schreibt:  „Grundlegend  ist  überall  die  Spaltung  des  Dentinkeims 
für  das  entsprechende  Gebilde.  Diese  Spaltung  ist  allemal  das  Primäre 
für  jede  Zahnmißbildung.  Bei  dem  Schmelztropfen  haben  wir  eine 
scharf  begrenzte  Prominenz  des  Zahnbeins  an  einem  Teile  der  Wurzel. 
Dadurch  empfängt  das  noch  bestehende  Schmelzorgan,  welches  die 
auszubildende  Wurzel  zwar  noch  umschließt,  aber  keinen  Schmelz  mehr 
ablagert,  eine  neue  formative  Tätigkeit.  Die  Größe  der  ursprünglichen 
Dentinabspaltung  bestimmt  die  Größe  des  Tropfens,  welcher  sich 
eventuell  zu  einer  vollständigen  Zahnkrone  entwickeln  kann,  aber  durch 
das  noch  intakte  Schmelzorgan  im  Zusammenhang  gehalten  wird.  — 
Das  schmelzlose  Körperchen  hat  einen  ähnlichen  Ursprung,  jedoch 
ohne  Beteiligung  des  Schmelzorgans,  und  spaltet  sich  offenbar  mehr 
in  der  Nähe  der  Wurzelspitze  ab.  Wahrscheinlich  kann  das  hier  schon 
fensterartig  vom  Bindegewebe  durchbrochene  Schmelzorgan  nicht  mehr 
funktionieren.  Bei  größeren  Zahnmißbildungen  und  auch  bei  über- 
zähligen Zähnen  ist  wiederum  zunächst  eine  Spaltung  der  ursprüng- 
lichen Dentinsysteme  zu  konstatieren;  letzteres  ist  das  Primäre,  die 
beiden  anderen  Zahnsubstanzen  schließen  sich  im  gegebenen  Räume 
durchaus  an.  Die  Beschränkung  des  letzteren  läßt  insbesondere  im 
Zahnkeira  die  verschiedensten  Arten  der  Lagerung  der  Dentinkanälchen 
und  bei  sehr  schneller  Bildung  die  verschiedensten  Bilder  mangel- 
hafter Kalkablagerung  entstehen.  Eine  vielfach  durchaus  regellose 
Spaltung  eines  Zahnkeims  erzeugt  das  eigentliche  Odontom,  welches, 
wenn  nur  die  Wurzel  beteiligt  ist,  natürlich  nur  Zement  und  Zahnbein 
aufweist.  Entsteht  die  Teilung  unmittelbar  schon  beim  Beginn  der 
Kronenentwicklung,  so  sind  alle  drei  Zahnsubstanzen  in  dem  Odontom 
vorhanden.  In  seltensten  Fällen  trennen  sich  die  Zahnsysteme  der 
Odontome  wiederum.  Sie  verschmelzen  und  verwachsen  dann  nicht 
miteinander,  sondern  entwickeln  sich  allmählich  als  selbständige  Ge- 
bilde und  unabhängig  voneinander  und  können  von  einem  kleinen 
Schmelztropfen  die  ganze  Stufenleiter  der  besprochenen  Zahnmiß- 
bildungen bis  zu  wohlausgebildeten  überzähligen  Zähnen  durchlaufen. 

j  Raumabmessung  und  Intensität  der  Entwicklung  sind  grundbestimmend 
für  die  Form  und  die  Struktur  der  Zahnmißbildungen." 

In  seltenen  Fällen  weicht  der  Charakter  der  Odontome  von  den 
geschilderten  Formen  insofern  ab,  als  die  Hauptmasse  des  Tumors  aus 
weichem  Gewebe  besteht,  das  seine  Abstammung  vom  Schmelz-  und 
Zahnbeinkeim  herleitet  und  diffus  in  den  Knochen  eingesprengt  ist, 

j     ohne  eine  scharfe  Abgrenzung  erkennen  zu  lassen.  Regelmäßig  finden 

I  sich  aber  in  dieses  weiche  Gewebe  aus  harter  Zahnsubstanz  bestehende 
Körner  von  wechselnder  Zahl  und  Größe  eingebettet.  Partsch  ^)  hat 
zwei  derartige  Gebilde,  von  denen  eines  im  Zeitraum  von  10  Jahren 
rezidivierte,  operiert  und  beschrieben  und  belegt  sie  mit  dem  Namen 
weiche  Odontome.  Perthes  rechnet  sie  überhaupt  nicht  zu  den 

j  Odontomen,  sondern  reiht  sie  unter  die  gutartigen  Epitheliome  der 
Kiefer  ein,  von  denen  noch  die  Rede  sein  wird.  Jedenfalls  nehmen 
sie  eine  Sonderstellung  ein,  die  es  rechtfertigt,  sie  auch  gesondert  zu 
besprechen. 


1)  Partsch,  D.  M.  f.  Z.,  1892,  p.  223  und  Oe.  Z.  f.  St.,  1904;  p.  359. 
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Hierher  scheinen  die  Fälle  zu  gehören,  die  von  Neumann  ^)  und 
Robin  beschrieben  worden  sind.  Einen  analogen  Fall  hat  erst  kürz- 
lich K.  Cohn  ^)  als  Follikularcyste  veröffentlicht. 


Fig.  295  a. 


Fig.  294. 


Fig.  294. 
Fig.  295, 
Fig.  296, 


Fig.  296. 

Oberkiefer  mit  weichem  Odontom. 
Röntgenbild  des  weichen  Odontoms. 
Zahngebilde  aus  dem  weichen  Odontom. 


Fig.  297.    Schnitt  durch  den  Tumor  mit 
zahlreichen  Zahnanlagen. 


Ich  3)  selbst  verfüge  über  eine  eigene  Beobachtung  dieser  oder  ganz 
ähnlicher  Art,  die  ich  kurz  skizzieren  möchte. 


1)  Neumann,  Langenbecks  Ai-chiv,  Bd.  IX. 

2)  K.  Cohn,  D.  z.  W.,  1909,  p.  1049. 

3)  Peckert.  D.  M.  f.  Z.,  1907,  11.  Heft. 
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Ein  20-jähriges  Mädchen  mit  vollzähligem  Gebisse  bemerkte  seit 
V2  Jahr  die  Entwicklung  einer  harten  Geschwulst  im  linken  Ober- 
kiefer über  der  Gegend  des  Eckzahnes.  Der  Tumor  mochte  den 
Durchmesser  einer  großen  Kirsche  haben  (Fig.  294).  Das  Röntgen- 
bild ließ  erkennen,  daß  er  hartes  Zahngewebe  enthielt.  Bei  der 
Operation  wurden  mehrere  ziemlich  wohlgestaltete  Zwergzähnchen  und 
einer  Anzahl  kleiner,  harter  Körner  aus  dem  derberen  Gewebe  des 
Tumors  entfernt,  dann  wurde  die  Geschwulstmasse  möglichst  in  toto 
herausgeschält.  Die  mikroskopische  Untersuchung  ergab,  daß  dieselbe 
aus  einer  ganzen  Anzahl  selbständiger  Zahnanlagen  bestand,  die  auf 


Fig.  298.    Zahnkeim  aus  dem  Tumor. 


einer  niederen  Entwicklungsstufe  stehen  geblieben  waren;  die  Zahn- 
beinpulpen sind  größtenteils  im  Zustande  netzförmiger  Atrophie ;  einen 
großen  Raum  nehmen  die  Schmelzpulpeu  ein,  nur  ließen  sie  sich  un- 
genügend fixieren  und  schrumpften  so  sehr,  daß  es  den  Anschein  hat, 
als  lägen  die  Zahnkörperchen  inmitten  geräumiger  Cysten.  Ein  solches 
Scherbchen,  das  deutlich  die  Dentinpulpa  mit  den  Odontoblasten,  das 
Zahnbein  und  die  faserige  Schmelzpulpa  erkennen  läßt,  ist  in  Fig.  298 
wiedergegeben  (Vergr.  64). 

In  meiner  damaligen  Arbeit  habe  ich  aus  der  Literatur  eine 
ziemliche  Anzahl  von  Fällen  zusammengetragen,  in  denen  ähnliche 
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Beobachtungen  mitgeteilt  werden.  Ich  habe  dabei  weniger  den  odontom- 
artigen  Charakter  betont  als  die  Tatsache  der  überschwänglichen  Zahn- 
produktion. Diese  steht  vielfach  auch  mehr  im  Vordergrunde,  be- 
sonders in  den  Fällen,  in  denen  es  sich  nicht  um  eine  gleichzeitige 
Massenproüferation  gehandelt  hat.  sondern  die  abnorme  Fruchtbarkeit 
in  etappenweisen  Schüben,  die  sich  über  mehrere  Jahre  erstreckten, 
in  die  Erscheinung  trat.  Wir  entfernen  uns  damit  also  wieder  von 
dem  Begriffe  der  weichen  Odontome  und  nähern  uns  den  Formen,  die 
man  wohl  am  besten  unter  der  Bezeichnung  zusammengesetzte 
Odontome  zusammenfaßt. 

Ich  kann  mich  hier  darauf  beschränken,  auf  jene  Literaturzusammen- 
stellung hinzuweisen,  und  buche  die  bemerkenswertesten  Fälle  nur  mit 
Nennung  der  Xamen  Kollmaxx,  Thon.  Xelatox.  Heider.  Tellajn'der, 
Mathias.  Nicolai.  Moxtigel.  Lexox  Curtis.  Moox.  Brünsmanx, 
Urbaxtschitsch.  Aus  den  Literaturangaben  von  Perthes  trage  ich 
noch  nach  die  Fälle  von  Fischer  \)  und  Tapie  -).  Der  letztere  ist 
besonders  grotesk  wegen  der  fabelhaften  Menge  der  Zahnrudimente. 
Es  handelte  sich  da  bei  einem  28-jährigen  Mann  um  eine  im  Laufe 
von  5  Jahren  entstandene  faustgroße  cystische  Geschwulst  im  linken 
Unterkiefer.  In  der  Cyste  war  Sebum  und  eine  kalkulöse  Masse,  die 
wesentlich  aus  Zahnrudimenten  bestand.  Auch  in  der  Cystenwand 
lagen  kleine,  zierliche  Zähnchen  von  der  halben  Größe  eines  Getreide- 
korns in  ungeheuerer  Anzahl.  Nach  Schätzung  und  Ausmessung  be- 
trug die  Zahl  der  Zähnchen  4700.  Perthes  verweist  diesen  Fall  zu 
den  Follikularcysten.  ich  erwähne  ihn  lieber  an  dieser  Stelle.  Eine 
scharfe  Grenze  läI5t  sich  gar  nicht  ziehen.  Wir  werden  die  zahlreichen 
Berührungspunkte  bei  der  Erörterung  der  follikulären  Cysten  kennen 
lernen. 

Auch  der  von  Hildebraxd^J  operierte  Fall  ist  monströs  genug, 
um  mehr  als  gestreift  werden  zu  müssen.  Ein  9-jähriger  Junge  mit 
sehr  mangelhafter  Bezahnung  wies  in  allen  Teilen  des  Ober-  und 
Unterkiefers  Tumoren  auf.  Wiederholte  operative  Eingriffe  förderten 
große  Zahn-  und  Zahnkeimkonvolute  zutage,  die  in  den  Kiefern  und 
im  ganzen  Räume  der  Kieferhöhlen  saßen.  So  wurden  allmählich 
ca.  150  bis  200  Zähne  der  verschiedensten  Gestalt  entfernt.  Aber 
nach  drei  Jahren  waren  die  Kiefer  wieder  ganz  dick,  und  es  wurden 
wieder  große  Mengen  von  Zähnen  entfernt,  zwischen  den  Zahnmassen 
weiches  Gewebe  und  dann  noch  zwei  etwa  erbsengroße,  rundliche, 
glasig  gequollen  aussehende  Gewebskörper.  die  sich  bei  der  histo- 
logischen Untersuchung  als  Zahnanlagen  erwiesen. 

Von  besonderem  teratologischen  Interesse  ist  ein  ähnlicher,  von 
Schmitz  und  Ad.  Witzel*;  mitgeteilter  Fall,  deshalb  so  bedeutungs- 
voll, weil  die  extrem  seltene  Mißbildung  bei  zwei  Brüdern  beobachtet 
wurde.  Schmitz  hat  die  beiden  Brüder,  die  zur  Zeit  der  Publikation 
17  und  25  Jahre  alt  waren,  seit  8  Jahren  im  Auge  behalten.  Es 
waren  sonst  ganz  normal  entwickelte  Menschen,  und  in  ihrer  Famüie 
ließ  sich  keine  Mißbildung  irgendwelcher  Art  eruieren.  Die  Alveolar- 
fortsätze  trugen  neben  normalen  Zähnen  eine  große  Anzahl  ganz 


1)  FisCHEB.  Arch.  f.  klin.  Chix..  Bd.  XH.  1S71.  p.  862. 

2)  Tapie.  Gaz.  hebd..  1890.  Xo.  5. 

3j  HiLDEBEA>T).  D.  Zeitächr.  i  Ctiir..  Bd.  XXX  T  u.  XXXV. 
4)  Schmitz  und  Witzel.  D.  M.  f.  Z..  19Ö1,  p.  126. 
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atypischer  Zahngebilde,  die  nur  in  losem  Zusammenhang  mit  dem 
Kiefer  locker  in  der  Schleimhaut  saßen.  Sie  wurden  immer  wieder 
entfernt  und  ersetzten  sich  dann  von  neuem.  Ueber  diese  atypischen 
Zahnformen  äußert  sich  Witzel  folgendermaßen:  „Betrachten  wir 
diese  Zahnserie,  so  ergibt  sich,  daß  aus  einzelnen  kegelförmigen 
Zähnen  zusammengesetzte  Zahngebilde  der  verschiedensten  Art  ent- 
standen sind,  Formen,  die  zwar  eine  fast  ganz  unregelmäßige  Wuche- 
rung des  Schmelzkeimes  zeigen,  die  aber  doch  eine  Vermengung  von 
Schmelz,  Dentin  und  Zement,  wie  wir  sie  bei  den  echten  Odontomen 
finden ,  mit  Sicherheit  ausschließen.  Wir  bekommen  vielmehr  den 
Eindruck,  daß  bei  der  Bildung  dieser  zusammengesetzten  Zahnformen 
die  Schmelzleiste  ganz  unregelmäßige  Sprosse  getrieben  hat,  der  dann 
eine  ebenso  unregelmäßige  Wurzelbildung  gefolgt  ist."  Gleichwohl 
wird  man  im  Sinne  der  oben  angeführten  Darstellung  Walkhoffs 
auch  diesen  Fall  unter  die  zusammengesetzten  Odontome  einreihen 
müssen. 

Auch  bei  Tieren  sind  Odontome  wiederholt  beobachtet  worden.  Besonders 
Bland  SuTTOisr*)  berichtet  darüber  in  einer  ganzen  Anzahl  von  Mitteilungen.  Um 
nur  ein  Beispiel  eines  zusammengesetzten  Odontoms  anzuführen  :  Aus  der  Kieferhöhle 
eines  Pferdes  wurde  eine  Cyste  entfernt,  die  400  Zähne  enthielt,  von  denen  der  größte 
l'/o  ZoU  in  der  Länge  maß  und  so  dick  wie  ein  Daumen  war.  Auch  ein  weiches 
Odontom  ist  von  Leiseking  ^)  beim  Kalb  beschrieben  worden. 


Mißbildungen  als  Folge  von  Entartung  und  atypischer  Wucherung 
von  Schmelzkeimanlagen. 

1.  Follikuläre  Cysten. 

Gar  nicht  selten  hat  man  Gelegenheit,  in  den  Kiefern  Cysten  von 
ganz  charakteristischer  Art  zu  finden,  ja  die  Cystenbildung  ist  hier 
weit  häufiger  als  in  ir- 
gendeinem Organ  oder 
Gebiete  des  menschlichen 
Körpers.  Sie  nehmen 
ihren  Ursprung  aus  dem 
Innern  des  Kiefers  und 
wachsen  langsam  und 
symptomlos  bis  zu  einer 
meist  bescheidenenGröße, 
wobei  sie  die  Kieferwand 
vorwölben  und  durch 
Druck  immer  mehr  ver- 
dünnen und  die  Zahn- 
wurzeln ,  die  ihnen  im 
Wege  stehen,  zur  Seite 
schieben ,  was  oft  ganz 
beträchtliche  Deviationen 
der  dazugehörigen  Zahn-  Fig.  299.  ünterkiefermodeU  mit  folUkulärer  Cyste, 
krönen  zur  Folge  hat. 

Der  bindegewebige  Cystenbalg  ist  nur  in  losem  Konnex  mit  dem  um- 
gebenden Knochen;  der  Cysteninhalt  ist  eine  leicht  gelbliche,  eiweiß- 

1)  Bl.  Button,  Oe.-Ung.  V.,  1888,  p.  87  u.  a.  a.  O. 

2)  Leisering.  zit.  nach  Baume,  Lehrbuch  der  Zahnheilkunde. 
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reiche  Flüssigkeit,  in  der  reichlich  Cholestearinkristalle  suspendiert 
sind.  Besonders  bemerkenswert  ist  die  epitheliale  Auskleidung 
der  Cyste,  die  nie  vermißt  wird. 

Magitot  gebührt  das  Verdienst,  die  Genese  dieser  Kiefercysten 
erkannt  und  die  korrekte  Scheidung  zwischen  Zahnwurzelcysten  und 
follikulären  Cysten  getroffen  zu  haben.  Die  erstere  Art  stellt  ein 
pathologisches  Produkt  dar,  eine  Weiterentwicklung  der  entzündlich 
entstandenen,  häufig  epithelhaltigen  fungösen  Granulome,  die  sich  ganz 
gesetzmäßig  an  den  Wurzelspitzen  toter,  faulende  Pulpen  beherbergen- 
der Zähne  bilden.  Diese  weitaus  häufigste  Cystenform  kann  uns  hier 
nicht  interessieren,  wohl  aber  die  andere,  die  follikuläre  Cyste,  die 
eine  mißratene  Zahnanlage  repräsentiert  und  somit  durchaus  das  Ge- 
präge einer  echten  Mißbildung  offenbart. 

Störungen  eines  Milchzahnkeims  mit  dem  Effekt  einer  Cysten- 
bildung  sind  äußerst  ungewöhnlich;  fast  ausschließlich  handelt  es  sich 
um  einen  Keim  der  bleibenden  Zahnreihe,  so  daß  die  Entstehungszeit 
in  die  Periode  der  Entwicklung  der  zweiten  Dentition  zu  verlegen  ist. 
Klinisch  machen  sich  diese  Cysten  meist  gegen  Ende  des  Zahnwechsels 
bemerkbar.  Auch  hier  ist  wieder  zu  bedenken,  was  ich  schon  bei  den 
Odontomen  hervorgehoben  habe,  daß  das  Wachstum  der  Cysten  ein 
sehr  langsames  ist,  und  daß  sie  erst  zur  Beobachtung  kommen,  wenn 
ihre  Größe  so  beträchtlich  geworden  ist,  daß  sie  imstande  sind,  die 
Kieferwände  vorzuwölben  und  als  Tumoren  zu  imponieren. 

Eine  solche  Follikularcyste  kann  natürlich  ebensogut  das  Resultat 
der  Störung  eines  normalen  wie  eines  überzähligen  Zahnkeimes  sein. 
Das  Charakteristische  ist  die  Zugehörigkeit  eines  Zahnes  zur  Cyste, 
und  zwar  ist  bezeichnenderweise  und  ganz  im  Gegensatz  zu  den  Zahn- 
wurzelcysten der  Zahn  so  gelagert,  daß  er  mit  seiner  Krone 
gegen  die  Cyste  zu  liegt.  Im  einzelnen  sind  die  topographischen 
Beziehungen  aber  recht  verschieden.  Die  Krone  kann  frei  in  die 
Cyste  ragen,  was  das  Gewöhnliche  zu  sein  scheint,  oder  auch  nur  mit 
dem  Cystenbalg  in  Verbindung  stehen.  Ein  solcher  Zahn  kann  ganz 
normal  geformt  sein  oder  auch  Bildungsmängel  und  Abnormitäten  der 
Krone  oder  des  Wurzelteils  aufweisen.  Gerade  die  Wurzel  zeigt 
häufig  eine  ganz  kümmerliche  Entwicklung.  Daß  im  Bereiche  einer 
zweifellosen  follikulären  Cyste  gar  keine  Spur  eines  Zahnes  aufge- 
funden wird,  ist  ganz  ungewöhnlich.  Dagegen  ist  es  nicht  so  selten, 
daß  mehrere  Zähne  oder  Zahnrudimente  in  oder  an  einer  Cyste  be- 
obachtet werden.  Ich  zitiere  nach  Perthes,  daß  Magitot  in  einer 
Cyste  2  isolierte  Zähne  fand,  ebenso  Albarran,  Kolbe  3  Zähne  und 
12  Rudimente,  Grosse  8  Zähne,  Tomes  15  Zähne,  Tellander  24, 
OuDET  25.  Hier  streifen  wir  wieder  die  Grenze, 'die  wir  auch  oben 
bei  der  Besprechung  der  zusammengesetzten  Odontome  berührt  haben. 
Ich  erinnere  nur  an  den  merkwürdigen  Fall  Tapie. 

Ueber  eine  heterogene  Lage  der  Cysten  wird  vereinzelt  be- 
richtet, aber  doch  immer  in  der  nächsten  Umgebung  des  Kiefers  bezw. 
des  Alveolarfortsatzes,  im  harten  Gaumen  oder  auch  im  Proc.  fron- 
talis des  Oberkiefers.  Selbstverständlich  ist  es  im  Oberkiefer  auch 
etwas  ganz  Gewöhnliches,  daß  sich  die  Cyste  ins  Antrum  hinein  ent- 
wickelt, nach  der  Richtung  des  geringeren  Widerstandes.  In  früheren 
Zeiten  hat  man  dann  gewöhnlich  unter  völliger  Verkennung  der  Sach- 
lage von  einem  Hydrops  der  Kieferhöhle  gesprochen,  ein  Irrtum,  der 
heute  als  beseitigt  gelten  dürfte.    Im  Unterkiefer  sind  follikuläre 
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Cysten  seltener  als  im  Oberkiefer,  aber  der  Unterschied  ist  lange  nicht 
so  groß  wie  bei  den  Zahnwurzelcysten. 

Die  durchschnittliche  Größe,  welche  FoUikularcysten  erreichen, 
dürfte  einem  Tauben-  bis  Hühnerei  entsprechen.  Die  kolossalen 
Tumoren  von  Kindskopfgröße,  über  deren  Vorkommen  Berichte  vor- 
liegen, sind  jedenfalls  große  Seltenheiten,  und  es  erscheint  mir  über- 
haupt fraglich,  ob  sie  zu  den  einfachen  follikulären  Cysten  zu  zählen 
sind  und  nicht  vielmehr  zu  den  multiplen  Kystomen.  Einen  solchen 
Fall  beschreibt  und  illustriert  z.  B.  Metnitz  in  Wedls  Pathologie 
der  Zähne,  p.  224  ff. 


Fig.  301. 

Fig.  300.   Follikularcyste.  Follikularcyste  mit  mißgestaltetem  Zahn. 

Genese.  Wenn  wir  versuchen,  uns  von  dem  Wesen  und  dem 
Zustandekommen  follikulärer  Cysten  eine  Vorstellung  zu  machen,  so 
stoßen  wir  rasch  auf  große  Schwierigkeiten.  Sicher  ist,  daß  sie  ent- 
artete Zahnkeime  darstellen,  vorsichtiger  ausgedrückt:  entartete  Schmelz- 
keime. Das  Epithel,  das  sie  auskleidet,  entspricht  ganz  dem  charak- 
teristischen Lager,  das  die  embryonale  Mundhöhlenschleimhaut  als 
Schmelzkeimleiste  in  die  Tiefe  schickt.  Auch  läßt  der  Befund  von  Zähnen 
in  und  an  den  Cysten,  sowie  das  ausschließliche  Vorkommen  in  den 
Kiefern  nach  dieser  Richtung  gar  keinen  Zweifel  übrig.  Im  einzelnen 
aber  wissen  wir  über  die  Art  der  Cystenbildung  nichts  Bestimmtes. 
Wir  sind  auf  Vermutungen  und  Wahrscheinlichkeitsschlüsse  angewiesen. 

Wir  stehen  auf  dem  Standpunkte  der  Annahme,  daß  die  Störung 
unbekannter  Art,  die  den  Epithelsproß  trifft,  auf  eine  reguläre  oder 
auch  überzählige,  jedenfalls  auf  eine  wirkliche,  zur  Erzeugung  eines 
Zahnes  befähigte  embryonale  Zahnanlage  den  Einfluß  gewinnt,  der 
sich  in  einer  cystischen  Entartung  des  Organs  äußert.  Diese  An- 
schauung ist  von  Broca  aufgestellt  und  von  Magitot  weiter  ver- 
treten worden,  und  neuerdings  hat  sich  auch  Perthes  auf  Grund  des 
gesamten  bisherigen  Beobachtungsmaterials  dafür  erklärt.  Auch  der 
Name  „Follikularcyste"  ist  aus  dieser  Auffassung  heraus  entstanden. 
Sehr  treffend  gewählt  ist  diese  Bezeichnung  gerade  nicht.  Denn  das 
embryonale  Gebilde,  das  zunächst  und  recht  häufig  ausschließlich  von 
der  Störung  betroffen  wird,  ist  nicht  der  ganze  Zahnfollikel,  der  aus 
zwei  heterogenen  Elementen  zusammengesetzt  ist,  dem  epithelialen 
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Schraelzkeim  und  dem  bindegewebigen  Dentinkeim,  sondern  die  Vor- 
gänge spielen  sich  vorerst  lediglich  im  epithelialen  Anteil,  in  der 
Schmelzbildungsstätte,  ab.  Der  Dentinkeim  wird  häufig  gar  nicht  von 
-der  Störung  berührt  und  funktioniert  in  durchaus  normaler  Weise 
weiter.  Freilich  nicht  immer,  denn  mangelhaft  entwickelte  Dentin- 
körper und  verkrüppelte  Wurzeln  sind  kein  seltener  Befund  bei  fol- 
likulären Cysten.  Dies  halte  ich  aber  für  ein  sekundäres  Resultat, 
das  uns  nicht  besonders  verwundern  kann,  wenn  wir  uns  bewußt  sind, 
daß  die  langen  Flügel  des  glockenförmigen  Mantels,  den  eine  Schmelz- 
anlage darstellt,  weit  über  den  Bereich  der  späteren  reellen  Schmelz- 
produktion allseitig  die  Dentinpapille  umgreifen  und  anscheinend  einen 
formgebenden  Einfluß  auf  das  Produkt  dieses  bindegewebigen  Organs, 
das  Zahnbein,  ausüben.  Mithin  ist  es  verständlich,  wenn  eine  Störung 
dieser  Matrize  Unregelmäßigkeiten  der  bevormundeten  Dentinentwick- 
lung im  Gefolge  hat.  Weit  merkwürdiger  ist  die  Tatsache,  daß  solche 
Unregelmäßigkeiten  nicht  gesetzmäßig  sind,  ja  daß  selbst  der  Schmelz, 
dessen  Bildungsorgan  doch  das  Zentrum  der  Störung  beherbergt,  in 
einer  wenigstens  makroskopisch  einwandfreien  Weise  unter  strenger 
Wahrung  der  normalen  Form  der  Zahnkrone  sich  entwickeln  kann, 
mit  dem  Ergebnis,  daß  ein  völlig  ausgebildeter  Zahn  mit  intakter  und 
regelmäßig  gebauter  Krone  in  die  Follikularcyste  ragt. 

Ein  Schmelzorgan  ist  zu  der  Zeit,  da  es  seine  formative  Tätig- 
keit beginnt  und  vom  Dentinkeim  in  der  Weise  eingestülpt  ist,  daß 
es  diesen  wie  eine  Glocke  umschließt,  aus  dreierlei  Gewebsstrukturen 
zusammengesetzt:  1)  aus  einerinneren,  formativen  Epithelschicht,  den 
Ameloblasten,  2)  aus  einem  äußeren  Epithelmantel,  der  nutritiven  Schicht, 
die  mit  dem  nachbarlichen,  sehr  gefäßreichen  Zahnsäckchen  in  engster 
Verbindung  ist,  und  3)  aus  einem  dazwischen  liegenden  lockeren 
Maschengewebe  mit  eigentümlichen  Zellformen,  der  Schmelzpulpa. 

Eine  cystische  Entartung  kann  natürlich  nur  im  Innern  dieser 
<jrlocke  Platz  greifen,  aber  wie  dies  geschehen  kann,  ohne  daß  die 
Ameloblasten  funktionsunfähig  werden,  das  ist  ganz  unaufgeklärt. 
Vielleicht  trifft  der  verständlichere  Fall  der  totalen  Betriebseinstellung 
nur  für  die  spärhchen  Beobachtungen  zu,  in  denen  eine  follikuläre 
Cyste  ohne  jede  Spur  von  Zahngebilden  vorgefunden  wurde.  Vielleicht 
hat  in  all  den  anderen  Fällen  die  Störung  erst  zu  einer  Zeit  eingesetzt, 
als  die  Schmelzbildung  schon  ganz  oder  doch  großenteils  vollzogen  war. 
Sie  entfachte  dann  ein  Organ,  das  nach  Erledigung  seiner  Aufgabe  zum 
Verschwinden  verurteilt  war,  zu  neuer,  atypischer  Leben stätigkeit. 

Wenn  wir  nach  solchen  Erwägungen  vermeinen,  dem  Verständnis 
der  follikulären  Cysten  nähergekommen  zu  sein,  dann  harren  erst  noch 
die  häufigen  Befunde  mehrerer  oder  selbst  zahlreicher  Zahngebilde  in 
und  an  der  Cyste  der  Erklärung.  Man  ist  wohl  zu  der  Annahme  ge- 
neigt, daß  die  Störung  des  Follikels  eine  so  tiefgreifende  sein  kann, 
daß  sie  eine  Splitterung  des  Zahnbeinkeimes  verursacht.  Aber  meines 
Erachtens  läßt  sich  auch  die  Meinung  vertreten,  daß  in  diesen  Fällen 
die  Aufsplitterung  des  Zahnbeinkeimes  das  Primäre  ist,  und  daß  es 
sich  um  zusammengesetzte  Odontorae  handelt,  in  deren  Bereich  nach- 
träglich an  irgendeinem  P\xnkte  eine  Cystenbildung  Platz  gegriffen 
hat.  Bei  der  großen  Wachstumsenergie  einer  Cyste  ist  es  wohl  ver- 
ständlich, daß  dann  die  einzelnen  Zahngebilde  des  Odontoms  zu- 
sammengeschoben und  in  den  Cystenbalg  aufgenommen  werden.  So 
ließen  sich  die  Fälle  verstehen,  in  denen  keine  Kommunikation  der 
Cystenzähne  mit  dem  Cystenlumen  zu  erkennen  war.    Der  odontom- 
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artige  Tumor  eigener  Beobachtung,  den  ich  ausführlicher  beschrieben 
habe,  scheint  mir  dazu  angetan,  meinen  Erklärungsversuch  plausibler 
zu  machen.  Es  hätte  nur  eine  von  den  zahlreichen  Zahnanlagen 
cystisch  zu  entarten  brauchen,  dann  hätten  sich  beim  Wachstum  der 
Cyste  all  die  anderen  Keime  in  den  Balg  einlagern  müssen. 

Wie  sich  das  nun  im  einzelnen  auch  verhalten  mag,  unsere  Vor- 
stellung vom  Wesen  der  follikulären  Cysten  basiert  auf  der  Annahme 
einer  Störung  einer  Zahnanlage,  die  vor  allem  oder  ausschließlich  den 
Schmelzkeim  betroffen  hat.  Dieser  Anschauung  steht  die  von  Malassez 
und  Albarran  aufgestellte  Theorie  gegenüber,  wonach  die  Cyste  nicht 
in  einem  Zahnfollikel  ihren  Sitz  habe,  sondern  in  den  Epithelhaufen, 
die  als  üeberreste  der  HERTWiGschen  Epithelscheide  in  der  Wurzel- 
haut der  Zähne  gefunden  werden.  Der  Zahn  oder  die  Zähne,  die  in 
Beziehung  zur  Cyste  stehen,  seien  durch  deren  Größerwerden  in  ihren 
Bereich  einbezogen,  also  einfach  umwachsen  worden.  Gegen  diese 
Annahme  sprechen,  wie  Perthes  näher  ausführt,  eine  Reihe  von 
Gründen,  so  die  charakteristische  Lagerung  der  Zähne  mit  der  Krone 
gegen  die  Cyste,  das  Hereinragen  der  Krone  ins  Cysteninnere,  das 
häufige  Vorkommen  von  Zahnrudimenten,  das  ausschließliche  Auftreten 
gerade  zur  Zeit  der  2.  Dentition. 

2.  Das  Adamantinom  und  das  multiple  Kystom. 

Zu  den  Mißbildungen  im  Zahnsystem  sind  auch  die  meistens  sehr 
umfangreichen  Geschwülste  zu  rechnen,  die  mit  dem  Namen  Ada- 
mantinome  oder  auch  gutartige  zentrale  Epitheliome  belegt 


Fig.  302.   Zentrale  EpithelialgeschiATilst  nach  Allgayer  (Bettns  Beitr.,  Bd.  II). 

werden.  Die  histologische  Beschaffenheit  dieser  Tumoren  rechtfertigt 
diese  Auffassung,  insofern  der  Hauptbestandteil  aus  Epithelsträngen 
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besteht,  die  in  der  Form  und  Anordnung  der  Zellen  mehr  oder  weniger 
typisch  einem  normalen  embryonalen  Schmelzorgan  entsprechen.  Die 
Herkunft  von  der  Schmelzleiste  ist  mit  Sicherheit  festgestellt,  die  Zahl 
der  beobachteten  Fälle  ist  aber  zu  gering,  um  eine  Beurteilung  zuzu- 
lassen, ob  es  sich  häufiger  um  entartete  reguläre  Zahnkeime  handelt 
oder  um  überzählige  Schmelzkeimanlagen.    Auch  ist  die  Möglichkeit 

nicht  von  der  Hand  zu 
weisen,  daß  die  para- 
dentären  Epithelhaufen 
Malassez'  die  Matrix 
abgeben.  Wenigstens  ist 
es  immerhin  auffallend, 
daß  das  Auftreten  dieser 
Geschwülste  viel  weniger 
streng  an  die  Zeit  nach 
dem  Zahnwechsel  gebun- 
den zu  sein  scheint,  als 
dies  bei  den  follikulären 
Cysten  der  Fall  ist. 

Wie  ich  aus  der  Li- 
teraturzusammenstellung 
von  Bock  ^)  sehe,  ist  das 
Alter  der  Patienten  in 
den  bekannt  gewordenen 
Fällen  ein  sehr  verschie- 
denes gewesen  ;  meistens 
handelte  es  sich  um 
jüngere  Leute,  zwei 
waren  40  Jahre  alt,  einer 
53;  in  einem  war  der 
Tumor  angeboren.  Auch  die  Zeit  der  Entwicklung,  soweit  sie  über- 
haupt ermittelt  werden  kann,  scheint  den  größten  Schwankungen  zu 
unterliegen.  Einige  Zahlen,  die  ich  der  Arbeit  von  Bock  entnehme, 
mögen  darüber  orientieren : 

Alter  des  Patienten  40,  53,  21,  12,  30,  32,  28,  41,  26,  25,  16,  8  Jahre 

Wachstumszeit  des  Tumors  10,    5,10,    1,18,14,   8,    3,    5,   4,  6,4 

Jahre  Wochen 

Die  Adamantinome  sind  sehr  selten.  Perthes  zitiert  13  Fälle 
aus  der  ganzen  Literatur,  wovon  9  den  Unterkiefer  und  4  den  Ober- 
kiefer betrafen.  Bock  spricht  von  24  Fällen,  die  alle  im  Unterkiefer 
ihren  Sitz  hatten,  nur  einmal  war  der  Tumor  im  Oberkiefer.  Dieser 
von  Bock  selbst  beobachtete  Fall  ist  dadurch  bemerkenswert,  daß 
sich  nach  der  Operation  im  Laufe  eines  Jahres  ein  Rezidiv  einstellte. 
Adamantinome  sind  solide  weiche  Geschwülste,  in  denen  es  im  allge- 
meinen nicht  zum  Auftreten  harten,  zahnartigen  Gewebes  kommt. 
Dagegen  ist  die  Neigung  zur  Bildung  einzelner  Cystenräume  ganz 
gewöhnlich. 

Weniger  dieses  Verhalten  als  die  ganz  identische  Abstammung 
vom  Schmelzkeimepithel  stellt  die  Adamantinome  in  eine  genetische 
Reihe  mit  den  multiplen  Kystomen  der  Kiefer,  die  eine  enorme 


Fig.  303.  Schnitt  durch  ein  Adamantinom  nach 
Peethes  (p.  93,  Fig.  49). 


1)  Bock,  Oest.-Ung.  V.  f.  Z.,  1906,  p.  150. 
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Größe  erreichen  können,  ihren  Sitz  auch  meistens  im  Unterkiefer 
haben  und  ein  vielkammeriges  Cystenkonvolut  darstellen,  zu  dem  in 
der  Regel  ein  oder  auch  mehrere  Zähne  in  der  Tiefe  des  Kiefer- 
knochens eine  topographische  und  vermutlich  auch  ätiologische  Be- 
ziehung haben.  Die  Hohlräume  sind  von  einem  regelmäßigen  Zylinder- 
epithel ausgekleidet,  und  auch  der  zwischen  und  neben  den  einzelnen 
Cysten  befindliche  solide  Anteil  des  Tumors  enthält  Epithelstränge, 
die  in  ihrer  Differenzirung  den  3  oder  4  Zellschichten  eines  Schmelz- 
organs entsprechen. 


Fig.  304.  Multiples  Kystom.  Präparat  des  Göttinger  pathol.  Institutes.  Man 
beachte  den  im  aufsteigenden  Aste  in  einer  Cyste  versteckten  Zahn.  (Nach  Perthes, 
p.  94,  Fig.  50.) 

Auch  die  multiplen  Kystome  sind  als  sehr  seltene  Entartungen 
von  Schmelzkeimanlagen  zu  bezeichnen,  jedenfalls  sind  sie  bei  weitem 
seltener  als  die  einfachen  Follikularcysten.  Ihr  Wachstum  scheint 
sich  über  lange  Zeiträume  hin  zu  erstrecken,  wenigstens  begegnen 
wir  in  der  Literatur  wiederholt  der  Angabe,  daß  zwischen  den  zuerst 
I  bemerkbaren  Anfängen  und  der  vollen  Entwicklung  des  Tumors  20  bis 
30  Jahre  gelegen  haben.  Der  Zeitpunkt  der  Teratogenese  läßt  sich 
ebensowenig  genau  feststellen  wie  für  die  früher  beschriebenen  P'ormen 
von  Mißbildungen.  Auch  die  Ursache  für  die  Entartung  und  atypische 
Proliferation  des  Schmelzepithels  liegt  für  alle  diese  miteinander  ver- 
wandten Formen  vollständig  im  Dunkeln. 

Ebenso  wie  Odontome  sind  auch  Follikularcysten  uud  Kystome  bei  Haus- 
tieren zu  wiederholten  Malen  beschrieben  worden,  feie  bieten  weiter  nichts  Beson- 
deres, imd  da  ihre  kausale  Genese  ebenso  unklar  ist  wie  bei  den  analogen  Miß- 
bildungen des  menschlichen  Gebisses,  kann  ich  ein  näheres  Eingehen  auf  diese  Befunde 
füghch  unterlassen.  Als  spezifische  und  etwas  abweichende  Art  seien  die  Odonto- 
teratome  des  Ohres  erwähnt.  Darüber  entnehme  ich  aus  dem  Lehi'buche  von  Kitt 
)  das  Folgende :  „Besonderes  Interesse  erwecken  diejenigen  Cysten  formen,  welche  Zahn- 
|i  gebilde  führen,  und  als  eine  nur  und  zwar  ziemhch  häufig  bei  Pferden  beobachtete 
Anomahe  vorwegs  in  der  Ohrgegend  sich  finden,  die  branchiogenen  Zahnbalgcysten, 
Odontoter atoma  branchiale.    Man  findet  in  den  meisten  Fällen  eine  kleine, 
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nmdüche  oder  spaltförmige,  ca.  1  cm  lange  Oelfnung,  durch  welche  sich  eine  Sonde 
eine  Strecke  weit  führen  läßt.  Es  geht  der  Kanal  auf  3— 8  cm  Tiefe,  ist  etwa  feder- 
kieldick, rnanchmal  auch  erweitert,  und  endigt  blind.  In  der  Tiefe,  wo  die  Kiemen- 
furchenresidue  zahnführend  ist,  hat  der  Hohlraum  eine  haselnuß-  bis  hühnereigroße 
Erweiterung  erfahren,  und  der  Zahn  ist  dann  meistens  durchzufühlen.  Die  Anomalie 
kann  doppelseitig  sein.  —  Der  Sitz  des  Zahnes  ist  meist  das  Schläfenbein,  und  zwar 
die  Schuppe  unmittelbar  über  dem  äußeren  Gehörgang.  Auch  das  Vorderhauptsbein 
und  die  Stirn  werden  als  Sitz  angegeben.  —  Der  vorhandene  Zahn  ist  immer  vom 
Habitus  der  Backzähne ;  er  kann  ganz  wohlgeformt  erscheinen,  mit  deutUchen  Schmelz- 
blechen, ein  andermal  ist  es  ein  massiver,  gekrümmter  Zahnklumpen,  doppelt  so  groß 
wie  ein  gewöhnlicher  Backzahn.  Selten  handelt  es  sich  um  2 — 4  verschmolzene  oder 
dicht  nebeneinander  liegende  Zähne.  Die  Zahnmasse  ist  regelmäßig  mit  dünnen 
Knochenblättem  und  von  einer  eng  anschheßenden  Membran  bedeckt.'' 


II.  Kiefermißbildiingen. 

Aus  Gründen  einer  systematischen  Einteilung  des  vorliegenden 
Handbuches  fällt  wohl  die  häufigste  schwere  und  zweifellose  Miß- 
bildung des  Kieferskelettes,  die  Spaltbildung  des  Alveolarfortsatzes 
und  des  Gaumens,  nicht  in  den  Bereich  meiner  Darstellung.  Was  an 
angeborenen  bezw.  während  der  Entwicklung  sich  herausstellenden  ab- 
normen Kieferformen  übrig  bleibt,  das  sind  zum  Teil  ganz  extreme 
Raritäten,  zum  anderen  Teil  aber  bezüglich  ihrer  Zugehörigkeit  zu 
den  wahren  Mißbildungen  vorsichtig  zu  beurteilende  Formen. 

Agnathie,  Mikro-  und  Makrognathie. 

Das  überaus  seltene  Ereignis  einer  völligen  Unterdrückung  oder 
auch  einer  mangelhaften,  rudimentären  Entwicklung  des  Unterkiefers 
wird  als  Agnathie  und  Mikrognathie  bezeichnet.  Wenn  ich  darüber 
berichte,  so  kann  es  sich  mangels  eigener  Beobachtungen  nur  um 
einen  Hinweis  auf  die  hierher  gehörige  Literatur  handeln.  Ich  ent- 
nehme der  Schilderung  von  Perthes,  daß  bei  der  Agnathie  die  Ohren 
nach  der  Medianlinie  zusammengerückt  erscheinen  und  die  Ohrläppchen 
sich  in  der  Mitte  nähern  oder  vereinigen.  Die  extreme  Kleinheit  des 
Mundes  und  des  Pharynx  macht  die  Ernährung  und  damit  das  Leben 
derartig  mißbildeter  Früchte  unmöglich,  üebrigens  fehlt  nach  den 
Untersuchungen  v.  Winckels  der  Unterkiefer  nicht  vollkommen, 
sondern  ist  nur  ganz  rudimentär  entwickelt,  was  durch  flächenhafte 
Adhäsionen  zwischen  der  Kopfkappe  des  Amnions  und  der  Anlage  des 
ersten  Schlundbogens  verursacht  sei.  Bis  jetzt  sind  12  derartige  Fälle 
bekannt  geworden. 

Ueber  die  Mikrognathie  finden  wir  bei  Trendelenburg ^) 
das  Wissenswerte.  Danach  kann  die  Mißbildung  des  Unterkiefers 
für  sich  allein  bestehen,  ohne  daß  noch  ein  anderes  Organ  verbildet 
ist,  ja  sie  kann  sogar  nur  eine  einzige  Seite  betreffen.  Manchmal  aber 
zeigen  sich  auch  bestimmte  Kombinationen  mit  anderen  Mißbildungen 
im  Bereiche  des  1.  Kiemenbogens.  So  beschreibt  Allen  Thomson 
mehrere  Fälle  —  zwei  eigener  Beobachtung  —  in  denen  die  Störung 
in  der  Entwicklung  des  Unterkiefers  mit  einer  rudimentären  Bildung 
des  Ohres  vergesellschaftet  war.  In  einem  Falle  A.  Thomsons  hatte 
eine  Schwester  des  Mädchens  mit  derartig  kombinierter  Mißbildung 
normale  Ohren,  aber  ganz  dieselbe  charakteristische  Gesichtsform  mit 


1)  Trendelenbukg,  Deutsche  Chirurgie,  33  a,  1886. 
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dem  verkümmerten  Unterkiefer.  Beide  Entwicklungsfehler  dürften 
also  enge  Beziehungen  zueinander  haben. 

Ogston  fand  bei  einer  40-jährigen  Magd  bei  verschlossenem  linken 
Gehörgang  den  ganzen  Kopf  asymmetrisch  gebaut  und  die  linke  Kiefer- 
hälfte in  den  verschiedenen  Durchmessern  um  Vs  kleiner  als  die  rechte. 
Auch  die  Zähne  waren  links  schmäler  und  niedriger  als  rechts. 

Ferner  kann  sich  Mikrognathie  mit  querer  Gesichtsspalte  kombi- 
nieren, und  zwar  wieder  einseitig  oder  doppelseitig. 

Bezüglich  der  eigentümlichen  Form  eines  mikrognathen  Unter- 
kiefers, die  dem  Gesicht  im  Profil  etwas  Vogelartiges  verleiht,  verweise 
ich  auf  die  eingehende  Beschreibung  von  Perthes.  Nur  ein  paar 
knappe  Sätze  mögen  hier  zur  Orientierung  dienen:  „Der  horizontale 
Teil  des  Unterkiefers  ist  weit  mehr  von  der  Verkürzung  betrotfen  als 
der  aufsteigende  Ast.  Der  Winkel  zwischen  Kieferkörper  und  auf- 
steigendem Aste  ist  bedeutend  verkleinert.  Der  Angulus  mandib. 
springt  in  Form  einer  gerade  nach  unten  gerichteten  Spitze  vor.  An 
dem  gegenüber  dem  Oberkiefer  weit  zurücktretenden  Kinn  bildet  doch 
die  Spitze  des  Kinns  wieder  einen  auffallenden  Vorsprung.  Die 
Schneidezähne  verlaufen  nicht  in  der  Vertikalebene,  sondern  schräg 
von  hinten  unten  nach  oben  und  vorn." 


Fig.  305.  Schädel  eines  21-jähr.  Mädchens  mit  Mikrognathie.  Präparat  des 
Leipziger  pathol.  Institutes.   (Nach  Perthes,  Fig.  115,  p.  259.) 

Die  angeborene  Mikrognathie  ist  nicht  selten  mit  einseitiger  oder 
doppelseitiger  Ankylose  des  Kiefergelenkes  verbunden.  Dann  dürften 
wohl  krankhafte  Prozesse  im  Kiefergelenk  das  primäre  Uebel  sein. 
Wenigstens  beschreibt  Perthes  einen  Fall,  in  dem  sich  bald  nach 
der  Geburt  aus  unbekannter  Ursache  eine  Kiefergelenksankylose  mit 
typischer  Wachstumshemmung  des  Unterkiefers  entwickelt  hat.  Die 
Gestalt  des  Unterkiefers  und  Gesichtsdeformität  ist  dabei  ganz  identisch 
mit  den  reinen  Mikrognathien  ohne  Gelenksverödung  (Fig.  307). 

Minder  hochgradige  Fälle  von  Kleinheit  des  Unterkiefers  einem 
normal  gebauten  Oberkiefer  gegenüber  werden  häufiger  beobachtet 
und  haben  wegen  der  problematischen  Möglichkeit  einer  Korrektur 
vorwiegend  zahnärztliches  Interesse.  Wir  bezeichnen  diese  im  Zu- 
sammentreffen der  Zähne  (Artikulation)  der  Prognathie  nicht  unähn- 
liche Form  als  Opisthogenie.   Die  Ursache  dieser  anscheinenden 
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Entwicklungshemmung  des  Unterkiefers  ist  nicht  bekannt;  die  Erb- 
lichkeit scheint  dabei  eine  Rolle  zu  spielen. 

An  dieser  Stelle  mag  der  Tatsache  Erwähnung  geschehen,  daß  an  kombinierten 
amniogenen  Mißbildungen  das  Gebiß  auch  in  einer  ganz  anderen,  sehr  sonder- 
baren Rolle  Anteil  haben  kann.  So  schildert  Klar^)  den  Befund  eines  IS-jährigen 
Mädchens  mit  kongenitaler  Osteodysplasie,  bei  dem  neben  hochgradiger  Kypho- 
skoliose und  Kleinheit  des  Körperbaues  besonders  die  Schädelbildung,  die  ganz  rudi- 
mentäre Entwicklung  der  Schlüsselbeine  und  das  Gebiß  auffallend  war,  das  fast  aus- 
schließlich von  Milchzähnen  bestanden  war.  Röntgenaufnahmen  wiesen 
im  Innern  des  Kiefers  die  Ersatzzähne  nach.  Der  Autor  fiind  in  der  Literatur  noch 
38  Fälle,  die  zum  TeU  ähnlich,  zum  Teil  aber  fast  gleich  gelagert  waren,  so  daß 
hier  offenbar  eine  typische  Mißbildung  vorliegt.  Darunter  waren  bei  8  Fällen  von 
Schlüsselbeindefekt  „Störungen  in  der  Entwicklung  der  Zähne"  eigens  vermerkt.  Da 
das  Mittelstück  der  Clavicula,  das  bei  fast  allen  Fällen  fehlte,  schon  in  der  7.  Woche 
des  embryonalen  Lebens  sich  als  Hautknochen  bildet,  so  muß  angenommen  werden 


Fig.  306.  Fig.  307. 

Fig.  306.  17-jähr.  Patient  mit  angeborener  Kieferkleinheit  und  Kieferklemme. 
Beobachtung  von  Langenbeck.   (Nach  Perthes,  Fig.  116,  p.  260.) 

Fig.  307.  Kleinheit  des  Unterkiefers  infolge  von  Geburt  an  entwickelter  Kiefer- 
ankylose  bei  einem  23-jälir.  Menschen.    (Nach  Perthes,  Fig.  136,  p.  287.) 


daß  die  Ursache  für  den  ganzen  Komplex  der  ziemlich  konstanten  Kombination 
schon  vor  diesem  Zeitpunkte  auf  den  Fötus  eingewirkt  hat.  Bezüglich  des  Gebisses 
äußert  sich  Klar:  „So  können  wir  die  Enge  des  Amnions  auch  für  die  mangel- 
hafte Zahnentwicklung  verantworthch  machen,  indem  wir  annehmen,  daß  das  Amnion 
in  der  Zeit,  in  der  sich  die  Zahnkeime  bUden,  den  Kiefern  noch  zu  fest  angelegen 
hat.  Anders,  doch  gezwungener,  könnten  wir  uns  die  Störungen  im  Wachstum  der 
Zähne  als  durch  die  allgemeine,  ja  auch  das  Körperwachstum  hemmende  Wirkung 
des  zu  engen  Amnions  entstanden  denken."  Ein  spezielleres  Interesse  scheint  dem 
Zahnbefunde  bei  dieser  eigentümlichen  Verkettung  von  Mißbildungen  der  verschie- 
densten Organe  nie  geschenkt  worden  zu  sein,  so  daß  es  mir  nicht  möglich  ist,  zu 
der  ganzen  Frage  irgendwie  Stellung  zu  nehmen.  Es  muß  daher  genügen,  in  diesem 
Zusammenhang  darauf  hingewiesen  zu  haben. 

Ob  die  exzessive  Entwicklung  des  Unterkiefers,  die  Makro- 
gnathie,  in  der  zahnärztlichen  Terminologie  fast  durchwegs  als 
Progeuie  bezeichnet,  ein  teratologisches   Interesse  hat,  muß  in 


1)  Klar,  Z.  f.  orthop.  Chir.,  1906,  p.  424. 
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Frage  gestellt  werden.  Möglich  ist  das  allerdings,  denn  krankhafte 
Störungen  irgendeiner  definierbaren  Art  lassen  sich  für  das  Zustande- 
kommen dieser  sehr  entstellenden  Bißanomalie  nicht  namhaft  raachen, 
so  sehr  auch  von  zahlreichen  Autoren  versucht  worden  ist,  in  das 
Wesen  und  in  die  Aetiologie  einzudringen.  Nur  für  eine  Erkrankung, 
die  Akromegalie,  ist  die  Makrognathie  als  Teilerscheinung  ätiologisch 
sichergestellt. 

L.  Meyer  hielt  die  Progenie  für  ein  pathognomonisches  Symptom 
bei  bestimmten  psychischen  Erkrankungen,  Virchow  erklärte  sie  als 
Rassenmerkmal  (besonders  bei  den  Friesen  verbreitet).  Manch  eine 
Form  verdankt  ihren  Ursprung  sicher  einer  üblen  Angewohnheit  der 
Kinder,  dem  Einhaken  der  Finger  hinter  die  Frontzähne  des  Unter- 
kiefers. Oder  auch  den  willkürUchen  Verschiebungen  des  Unterkiefers 
während  des  Zahnwechsels,  die  zu  dem  Zwecke  unternommen  werden, 
um  während  dieser  Zeit  der  gestörten  Artikulation  einem  im  Wege 
stehenden  Zahne  des  Gegenkiefers  auszuweichen. 

Häufig  ist  die  Progenie  mit  offenem  Biß  kombiniert.  Dabei 
artikulieren  nur  die  Molaren,  zwischen  den  übrigen  Zähnen  aber,  am 
intensivsten  in  der  Front,  bleibt  auch  bei  geschlossenen  Zahnreihen 
ein  klaffender  Spalt.  Vermutlich  ist  diese  kosmetisch  und  funktionell 
in  gleichem  Maße  störende  Bißanomalie  rein  pathologischer  Herkunft, 
wenn  auch  betont  werden  muß,  daß  über  die  Art  ihres  Zustande- 
kommens keineswegs  Klarheit  herrscht.  Aus  diesem  Grunde,  und  weil 
es  überhaupt  nicht  recht  wahrscheinlich  ist,  daß  der  offene  Biß  unter 
die  Mißbildungen  der  Kiefer  einzureihen  ist,  auch  wenn  man  diesen 
Begriff  weit  faßt,  unterlasse  ich  ein  näheres  Eingehen  auf  seine  Be- 
schreibung und  die  dazu  gehörige  umfangreiche  Literatur  ganz. 

Die  Beobachtung,  daß  hierbei  der  Kieferwinkel  meistens  unge- 
wöhnlich stumpf  ist,  hat  nur  den  Wert  einer  Konstatierung,  ist  aber 
keine  Erklärung. 

Für  die  nicht  teratologische  Genese  des  offenen  Bisses  scheint 
mir  besonders  auch  der  Umstand  zu  sprechen,  daß  sich  diese  Störung 
recht  oft  gleichzeitig  mit  charakteristischen  Veränderungen  des  Ober- 
kiefers vereint  findet,  die  zuverlässige  und  vielfach  bestätigte  Unter- 
suchungen als  das  Resultat  einer  Behinderung  der  normalen  Nasen- 
atmung sichergestellt  haben.  Nur  insofern,  als  auch  die  letzten 
Ursachen  der  pathologischen  Mundatmung  vielleicht  auf  einer  fötalen 
Entwicklungshemmung  an  der  Schädelbasis  beruhen  können,  worauf 
anschließend  hingewiesen  werden  soll,  ist  es  bei  dem  gegenwärtigen 
Stande  unseres  Einblickes  in  diese  Dinge  überhaupt  berechtigt,  im 
Zusammenhang  mit  den  Mißbildungen  der  Kiefer  auch  vom  ofl"enen 
Biß  zu  sprechen.  Die  ganze  Frage  bleibt  wohl  noch  lange  so  offen 
wie  der  Biß  selbst,  dessen  therapeutische  Beseitigung,  nebenbei 
bemerkt,  zu  den  schwierigsten  Aufgaben  der  modernen  Orthodontie 
zählt. 

Eine  Progenie,  die  nicht  durch  exzessives  Wachstum  des  Unter- 
kiefers; sondern  durch  abnorme  Kleinheit  des  Oberkiefers  hervorgerufen 
wird,  ist  richtiger  als  Opisthognathie  zu  bezeichnen.  Bei  der  ganz 
natürlichen  Unmöglichkeit,  unanfechtbare  Normen  für  die  Kiefermaße 
aufzustellen,  wird  im  Einzelfalle  die  Beurteilung  und  Benennung  immer 
Geschmackssache  bleiben.  Glücklicherweise  ist  das  meines  Erachtens 
auch  ganz  gleichgültig. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  37 
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Prognathie  und  degeneriertes  Gebiß. 

Normalerweise  überragt  die  obere  Zahnreihe  die  untere,  was  be- 
sonders in  der  Front  zu  einem  charakteristischen  Merkmal  des  ge- 
wöhnlichen, orthognathen  Gebisses  wird.  Wenn  nun  dieses  Ueber- 
greifen  in  exzessiver  Weise  sich  geltend  macht,  so  daß  die  Artikulation 
eine  empfindliche  Störung  erleidet,  und  der  Oberkiefer  schnauzenartig 
vorgelagert  ist,  oder  die  Achse  der  oberen  Frontzähne  sich  der  Hori- 
zontalen nähert,  dann  spricht  man  von  Prognathie.  Allein  diese  Defi- 
nition hält  sich  nur  an  ein  allerdings  sehr  in  die  Augen  springendes, 
aber  auch  sehr  variables  Symptom  und  besagt  nicht  viel.  Gleichwohl 
muß  ich  es  mir  durchaus  versagen,  auf  eine  nähere  Schilderung  und 
Würdigung  der  Mittelgesichts-,  der  alveolären  und  dentalen  Prognathie 
in  morphologischer  Hinsicht,  der  physiologischen,  ethnologischen 
(Neger,  Malayen)  und  pathologischen  Prognathie  in  ätiologischer  Hin- 
sicht einzugehen.  Denn  die  weitaus  überwiegende  Mehrzahl  prognather 
Kieferformen  kann  uns  vom  Standpunkte  der  Mißbildungslehre  aus 
nicht  interessieren,  weil  die  Ursachen,  welche  die  Gestaltung  des  sich 
entwickelnden  Kiefers  im  prognathen  Sinne  beeinflussen,  fast  durch- 
wegs krankhafte  Affektionen  sind  oder  sich  als  willkürliche  Störung 
der  normalen  Entwicklung  herausstellen.  Ich  meine  da  ganz  besonders 
die  Rachitis,  deren  ziemlich  charakteristische  Wirkung  auf  den  jugend- 
lichen Kiefer  so  häufig  zu  beobachten  ist,  ferner  alle  mechanisch  wirk- 
samen Insulte,  so  eine  ganze  Reihe  schlechter  Angewohnheiten  der 
Kinder,  die  durch  vorzeitigen  Verlust  bestimmter  Milchzähne  hervor- 
gerufene Unterentwicklung  der  Kiefer,  die  in  der  Front  zu  spürenden 
Folgen  einer  unzeitgemäßen  Extraktion  der  ersten  bleibenden  Molaren, 
und  endlich  gedenke  ich  der  typischen  Diiformität,  die  sich  im  Gefolge 
behinderter  Nasenatmung  einzustellen  pflegt. 

An  diese  letztere  Form  knüpfe  ich  an,  und  sie  halte  ich  in 
manchen  Fällen  für  teratogenetisch  im  engeren  Sinne.  Ihre  Wurzeln 
können  anscheinend  in  eine  frühe  Fötalzeit  zurückreichen.  Seitdem 
Langdon  Down  (1871)  auf  Grund  umfangreicher,  an  psychopathischem 
Krankenmaterial  angestellter  Untersuchungen  die  Aufmerksamkeit  auf 
die  Korrelation  zwischen  Idiotie  und  Imbecillität  mit  Gaumen-  und 
Kieferdiff"ormitäten  gelenkt  und  daraus  sehr  weitgehende  Schlüsse  ge- 
zogen hat,  sind  diese  Verhältnisse  wiederholt  Gegenstand  des  Studiums 
gewesen,  aber  widersprechende  Ergebnisse  und  zahlreiche  Mißver- 
ständnisse haben  in  der  Folgezeit  die  Literatur  und  damit  die  herr- 
schende Meinung  ziemlich  verwirrt.  Von  den  Autoren,  die  sich  ein^ 
gehender  mit  der  Frage  beschäftigt  haben,  seien  Kingsley,  Cartwright, 
CoLEMAN,  MuMMERY  uud  besonders  Oakley  Coles  erwähnt.  Aus 
der  letzten  Zeit  sind  mir  Arbeiten  auf  diesem  Gebiete  nicht  bekannt 
geworden,  aber  es  wäre  sehr  wünschenswert,  daß  der  Gegenstand  an 
einem  geeigneten  Krankenmaterial  in  großem  Stile  neuerdings  eine 
gründliche  Bearbeitung  erführe.  So  viel  scheint  mir  heute  festzu- 
stehen :  So  sehr  auch  einzelne  Autoren  jede  symptomatische  Bedeutung 
der  prognathen  Kieferdiff"ormität  leugnen,  die  Auffassung  Langdon- 
Downs  ist  damit  nicht  beseitigt  worden,  nur  eingeschränkt  und  modi- 
fiziert. 

Die  in  Rede  stehende  verbildete  Kieferform  schwankt  den  Be- 
schreibungen nach  zwischen  dem  sogenannten  kontrahierten  Kiefer 
und  der  V-Form.    Beide  haben  entschieden  auch  andere  Ursachen,  so 
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ig  sogar,  daß  man  die  erstere  als  den  Typus  des  rachitischen 
"ers,  die  letztere  als  den  Typus  der  durch  behinderte  Nasenatmung 


Fig.  308.    Rachitischer  Oberkiefer. 


Aber  es  scheint  eben  doch  nicht 
daß  für  beide  Typen  oder  etwas 


ngten  Difformität  ansehen  darf, 
der  Hand  zu  weisen  zu  sein, 
eichende  Mischformen  unter 
ständen   auch  zentrale  Ur- 
en  verantwortlich  zu  machen 


Eine  interessante  Schrift  von 
ziGER ')  sucht  die  Frage  zu  lösen ; 
,  nur  für  den  Kiefer,  sondern  auch 
lahlreiche  andere  noch  in  der  Ent- 
lung  begriffene  Organe  wird  ein 
er  wiegender  Einfluß  von  einem 
rum  aus,  einer  an  der  Schädelbasis 
mdenen  Verbildung,  abgeleitet.  D. 
I  darauf  hin,  daß  sich  bei  Idioten 
lg  eine  ganze  Reihe  von  AnomaUen 
teilen  lasse,  ferner  darauf,  daß  bei 
istummen  DifFormitäten  des  Gau- 
i  und  Refraktionsstörungen  der 
;n  bei  nachgewiesener  Verkürzung 
Längendurchmessers  des  Schädels 
Inem  großen  Prozentsatz  der  Fälle 
zuweisen  sind,  und  führt  all  das 
eine  gemeinsame  Ursache  zurück, 
eine  prämature  Verknöche- 

g  an  der  Schädelbasis, 
;hen  dem  Hinterhauptsloch  und 
STasenwurzel.  Auch  vorzeitige  Ver- 

Lsung  der  Schädelnähte,  besonders  der  Kranznaht  sei  von  Bedeutung.  Dadurch 
u-e  die  Entwicklung  des  unter  der  Schädelbasis  gelegenen  Gesichtsskelettes,  ganz 
Qders  der  hinteren  Abschnitte  des  Gaumens,  eine  mechanische  Hemmung,  eine 
nderung  im  freien  Entfalten,  die  sich  in  Verbiegungen  äußere.  So  faßt  Dänziger 
Gaumen-  und  damit  die  Klef  erver  bildungen  als  Folgeerscheinung  von  basalen 


Fig.  309.   V-förmiger  Kiefer. 


1)  Dajstziger,  Die  Mißbildungen  des  Gaumens  und  ihr  Zusammenhang  mit 
3,  Auge  und  Ohr.   Wiesbaden,  Bergmann,  1900. 
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Entwicklungsstöruiigen  auf  und  die  Behinderung  der  Nasenatmung  wieder  als  Folge 
der  Kieferverbildungen  und  nicht  als  deren  Ursache.  Inwieweit  er  damit  Recht  hat, 
das  entzieht  sich  meiner  Beurteilung,  aber  auf  alle  Fälle  scheint  mir  dieser  Gedanken- 
gang nicht  zuzutreffen ;  wenigstens  lehrt  die  Orthodontie,  daß  die  Regulierungen  der 
Mundatmerkiefer  nur  dann  Aussicht  auf  dauernden  Erfolg  haben,  wenn  auch  die 
Stenose  für  die  Nasenatmung  beseitigt  wird,  liege  sie  nun  in  der  Nasenhöhle  oder 
im  Nasenrachenraum.  Andernfalls  kehrt  die  KieferdiSbrmität  wieder  zurück.  —  Jeden- 
falls aber  belegt  D.  seine  Ansichten  in  gründhcher  "Weise  und  bringt  eine  Casuistik, 
in  der  das  Zusammentreffen  der  in  Frage  Kieferverbildungen  mit  Septumdeviationen 
und  Astigmatismus  vor  Augen  geführt  wird.  Diese  Kieferanomahen  sind  übrigens 
keine  reinen  Prognathien  und  nur  teilweise  wirklich  V-förmige  Kiefer;  der  Akzent 
ruht  auf  den  Verbiegungen  des  Gaumendaches.  Ich  habe  die  Besprechung  der  Arbeit 
aber  doch  an  dieser  Stehe  eingefügt,  weil  sie  in  einheitlicher  Weise  zum  Idiotenkiefer 
und  zum  Mundatmerkiefer  Stellung  nimmt,  die  Alles  in  Allem  doch  als  prognathe 
Kieferformen  bezeichnet  werden  müssen. 

Die  Prognathie  des  Kretins  fällt  nach  heute  geltenden  An- 
schauungen nicht  in  das  Bereich  der  Mißbildungen.  Sie  entsteht  nach 
ViRCHOW  dadurch,  daß  die  unmäßig  vergrößerte  Zunge  die  Zähne  und 


Fig.  310.   Prognathie  bei  Mutter  und  Kind. 


den  Alveolarfortsatz  herausdrängt.  Daneben  gibt  es  aber,  wie  Perthes  j 
anführt  und  durch  instruktive  Abbildungen  erläutert,  doch  auch  Ver- 
änderungen, die  nicht  auf  eine  lokale  Ursache  zu  beziehen,  sondern 
den  am  übrigen  Skelett  beobachteten  Störungen  analog  zu  setzen 
sind,  besonders  in  die  Augen  springt  die  Abtiachung  des  Winkels  am 
Unterkiefer. 

Eine  nicht  unwesentliche  Rolle  bei  der  Erzielung  von  Bißano- 
malien und  ganz  besonders  von  prognathen  Kieferformen  kommt  ganz 
zweifellos  der  Vererbung  zu.  Wie  man  sich  zu  diesem  Begriffe, 
auf  den  ich  schon  wiederholt  habe  zurückkommen  müssen,  auch  stellen 
mag,  an  der  Tatsache  ist  doch  nichts  zu  ändern,  daß  nicht  selten  ab- 
norme, sogar  sehr  entstellende  Kieferformen  in  Familien  heimisch 
sind.  So  berichtet  PfaffI)  bei  50  Familien  über  solche  Beobachtungen, 
die  sich  zum  Teil  über  mehrere  Generationen  erstrecken.    Fig.  310, 


1)  Pfaff,  Lehrbuch  der  Orthodontie. 


Degenerierte  Gebisse. 


557 


e  eigene  Beobachtung,  zeigt  eine  ganz  gleichartige  Prognathie  bei 
er  Mutter  und  ihrem  5-jährigen  Kinde. 

Sehr  interessant  und  wertvoll  sind  die  Untersuchungen,  die  Stehr^) 
;r  die  Vererbung  normaler  und  atypischer  Bißformen  sowie  über 

Degenerationserscheinungen  im  Gebisse  angestellt  hat. 
ne  Erhebungen  sind  sehr  umfangreich  und  ziehen  sich  mehrfach 
!r  drei  Generationen  hin.  Ich  zitiere  ausführlich  die  wichtigsten 
jebnisse  dieser  Arbeit: 

„Ich.  glaube  annehmen  zu  können,  daß  die  Ursache  der  weitaus  meisten 
lungsanomalien  der  Zähne,  des  V-förmigen  Eäefers,  des  kontrahierten  Kiefers, 

Vorstehens  der  oberen  I,  des  offenen  Bisses,  des  Vorstehens  der  unteren  I  usw. 
zu  schmaler  Oberkiefer  ist.  Dieser  wiederum  kann  nur  durch  eine  Entwicklungs- 
ung  oder  durch  em  Verkümmern  des  Zwischenkieferbeins  Zustandekommen,  und 
es  letztere  fasse  ich  als  erstes  Stadium  der  Degeneration  auf. 

Der  Grad  dieses  1.  Stadiums  kann  nach  der  Form  des  Kieferbogens  von  einer 
iten  Einschnürung  desselben  bis  zum  kleinen  spitzen  Oberkiefer  bemessen  werden. 
2.  Stadium  wird  der  Unterkiefer  kleiner  und  im  3.  Stadium  tritt  eine  Störung  in 

Entwicklung  der  Zähne  auf;  sie  verUeren  ihre  Widerstandsfähigkeit  und  ver- 
unern,  und  hierbei  machen  wiederum  die  im  Zwischenkiefer  gelagerten  Zähne  den 
ang.    Immer  und  immer  wieder  kam  mir  dieselbe  Erscheinung  zu  Gesicht.  Bei 

reich  mit  Küidern  gesegneten,  kerngesunden  Eltern  bemerkte  ich,  daß  erst  vom 
Uten  Kinde  an  eine  leichte  Einschnürung  des  Oberkieferbogens  auftrat,  und  faßte 


Fig.  311.   Degenerierte  Gebisse. 


als  die  Folge  einer  natürlichen  Entkräftung  der  Eltern  auf.  Bei  den  Kandern 
iker  Eltern  konnte  ich  meist  schon  beim  ersten  Kinde  ein  Einschnüren  des  Ober- 
erbogens  konstatieren,  welches  bei  jedem  folgenden  Kinde  zunahm  und  bis  zu 
r  gänzlichen  Deformation  des  Gebisses  der  jiüigsten  Kinder  ausartete.  Und  alle 
lien  der  Deformation  und  Degeneration  bis  zum  totalen  Verstümmeltsein  des 
tapparates  sah  ich  noch  viel  stürmischer  auftreten  bei  den  Kindern  gesunder, 
ftiger  Säufer.  Der  übermäßige  Alkoholgenuß  des  Vaters -wirkt  vielleicht  noch 
idigender  auf  seine  Nachkommen  wie  jede  aufzehi'ende  Krankheit  desselben.  Bei 
Töchtern  macht  sich  diese  Deformität  und  Degeneration  des  Kiefers  mehr  be- 
kbar  wie  bei  den  Söhnen. 

Der  Gesundheitszustand  des  Vaters  ist  maßgebend  für  die  Entwicklung  des 
des.  Eine  gesunde  Mutter  gleicht  die  BeteUigung  eines  kranken  Vaters  an  der 
Wicklung  des  Kindes  nicht  aus,  währenddem  die  Kinder  einer  kranken  Mutter 

eines  gesunden  Vaters  sich  doch  gut  entwickeln  können." 


1)  Stehk,  Wien.  z.  M.,  1908  und  a.  a.  O. 
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Auch  Preiswerk  ^)  macht  darauf  aufmerksam,  daß  namentlich 
die  Anomalien  der  vorderen  Partie  des  Oberkiefers  auf  eine  unvoll- 
kommene Ausbildung  des  Zwischenkiefers  und  Verwachsung  der  em- 
bryonalen Gesichtsvorsprünge  zurückzuführen  seien.  Ueberhaupt  gehe 
der  Zwischenkiefer,  wie  sich  aus  dem  Vergleich  niederer  Menschen- 
rassen mit  höheren  nachweisen  lasse,  einer  völligen  phylogenetischen 
Reduktion  entgegen. 

Vielfach  ist  man  geneigt,  in  abnormen  Zuständen  der  Kiefer- 
formation Degenerationszeichen  und  Stigmata  im  Sinne  der  Lehre 
LoMBROsos  zu  erblicken.  Dohrn  und  Sc  2)  sind  dieser  Frage 

nachgegangen  und  haben  die  Gebisse  von  ungefähr  1000  Zuchthäuslern 
daraufhin  eingehend  untersucht.  Als  Vergleichsmaterial  dienten  die 
Gebisse  von  600  Soldaten.  Dabei  ergaben  sich  nur  ganz  unwesentliche 
Unterschiede  zwischen  Verbrechern  und  Menschen  mit  normaler  Moral 
bezüglich  des  prozentualen  Vorkommens  der  verschiedensten  Kiefer- 
anomalien. 

Auch  bei  Tieren  kommen  abnorme  Bißarten  und  KiefermiJßbildungen  zur 
Beobachtung,  die  den  vom  Menschen  geschilderten  mehr  oder  weniger  entsprechen. 
Eine  den  mit  Schnäbehi  oder  sehr  langen  Kiefern  versehenen  Haustieren  eigentüm- 
liche, aber  sehr  seltene  Mißbildung  ist  die  Campylognathie,  eine  seitüche  Ver- 
krümmung des  Nasenteils  derart,  daß  die  beiden  Kiefer  gegeneinander  verschoben 
erscheinen  und  beim  Zusammenschluß  gar  nicht  oder  nur  sehr  mangelhaft  auf- 
einandertreffen. Kitt  gibt  in  seinem  Lehrbuche  hinzu  Illustrationen  von  der  Gans 
und  vom  Pferde. 


Eine  wahrhaft  monströse  und  ebenso  ungewöhnliche  Kiefermiß- 
bildung ist  die  Epignathie  und  die  Polygnathie.  Man  versteht  dar- 
unter die  Doppelbildung  eines  Kiefers  und  belegt  mit  dem  ersteren 


Fig.  312.  Polygnathie,  nach  W.  Meyer.  Aus  Scheffs  Handbuch,  Bd.  I. 
p.  556,  Fig.  225. 


1)  Preiswerk,  D.  z.  W.,  1907,  p.  492. 

2)  Dohrn  und  Scheele,  D.  z.  W.,  1906,  p.  97. 


Polygnathie,  Epignathie. 
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Namen  die  Fälle,  in  denen  die  zweite  Kieferanlage  als  der  Rest  eines 
zweiten  Individuums,  eines  Parasiten,  aufzufassen  ist,  während  die 
Polygnathie  eine  reelle  überzählige  Unterkieferanlage  eines  einzelnen 
Fötus  repräsentiert.  Nur  ganz  vereinzelt  ist  diese  letztere  Mißbildung 
zur  Beobachtung  gekommen.  Der  einwandfreieste  Fall  (cf.  Fig.  312), 
den  W.  Meyer  ^)  eingehend  analysiert,  sei  hier  kurz  skizziert : 

Die  Beobachtung  stammt  aus  der  Bonner  chirurgischen  Klinik 
und  betrifft  ein  14-jähriges  Mädchen,  das  von  Geburt  an  bei  sonst 
normalem  Verhalten  eine  walnußgroße  Geschwulst  nach  außen  vom 
normalen  linken  Unterkieferbogen  aufwies.  Die  Dentition  begann  im 
15.  Monate  und  soll  in  richtiger  Weise  vor  sich  gegangen  sein. 
Die  Geschwulst  nahm  mit  dem  Wachstum  des  Kindes  zu,  und  im 
7.  Jahre  erschien  auf  derselben  vorne  ein  Zahn,  dem  mit  der  Zeit 
noch  sechs  andere  folgten.  Späterhin  kam  es  zu  einer  teilweisen 
zweiten  Dentition. 

Meyer  faßt  mit  Ahlfeld  die  Mißbildung  als  Diprosopus  distomus 
auf;  sie  würde  also  auf  einer  Spaltung  des  Fötus  am  Kopfende  be- 
ruhen, die  aber  nur  den  Unterkiefer  betroffen  hat.  Der  Autor  denkt 
aber  noch  an  die  weitere  Möglichkeit,  daß  sich  die  Mißbildung  etwa 
aus  einem  ursprünglichen  überzähligen  Kiemenbogen  entwickelt  hat, 
an  dem  nur  ein  Teil  zur  weiteren  Ausbildung  gelangt  sei,  und  stützt 
diese  Annahme  mit  vergleichend  anatomischen  Daten  bezüglich  über- 
zähliger Kiemenbogen  bei  gewissen  niederen  Tieren  (Ichthyopsiden  und 
Haien).  „Zu  verstehen  ist  freilich  nicht,  weshalb  der  aus  dem  über- 
zähligen Kiemenbogen  entstandene  Unterkiefer  nicht  unterhalb  des 
eigentlichen  normalen  Unterkiefers  geblieben  ist,  sondern  seitlich  nach 
links  und  oben  auf  die  Außenfläche  des  anderen  hinaufgezogen  oder 
geschoben  sein  sollte."  Als  Zeit  der  beginnenden  Entwicklung  der 
Mißbildung  wird  die  2.  Hälfte  des  2.  Monats  des  Fötallebens  ange- 
geben, um  welche  Zeit  nach  Kölliker  der  Unterkiefer  in  seinen 
ersten  Anfängen  entsteht. 

In  der  gleichen  Pubhkation  wird  referierend  und  kritisch  auf  die  spärliche, 
hierhergehörige  Literatur  Bezug  genommen.  Darüber  in  Kürze  folgendes:  Magitot 
berichtet  über  vier  beim  Menschen  beobachtete  Fälle,  von  denen  aber  nach  Meyer 
keiner  ein  wirklicher  Polygnathus  war,  vielmehr  müssen  sie  aUe  als  Epignathi  an- 
gesprochen werden.  Das  eine  Mal  handelte  es  sich  (PaU  Gilles)  um  einen  sonst 
normal  geborenen  Knaben  mit  einer  hühnereigroßen  Geschwulst  zwischen  Ohr  und 
Kinn.  Der  Tumor  bestand  aus  Cysten,  in  deren  einer  man  einen  J  fand ;  eine  andere 
enthielt  einen  Knochen  mit  mehreren  Zähnen.  Im  2.  Falle  (Rippmanjst)  ragte  bei 
einem  normal  gebauten  Mädchen  mit  doppelt  großem  Kopfe  aus  dem  Munde  eine 
faustgroße  Geschwulst  hervor,  in  deren  Innern  sich  neben  Gehirn  und  Drüsen  eine 
Art  Unterkiefer  fand.  Auch  für  die  beiden  anderen,  von  Magitot  selbst  genauer 
untersuchten  Fälle  (Faucon  und  Veenetjil)  ist  es  zum  mindesten  sehr  fraglich,  ob 
sie  als  Polygnathien  anzusehen  sind.  Ich  unterlasse  die  Schilderung  dieser  Fälle 
ganz  und  verweise  auf  die  Originalabhandlung.  Dasselbe  gilt  von  den  26  Fällen  von 
Epignathie,  die  Ahlfeld')  zusammengestellt  und  genau  beschrieben  hat.  Nur  den 
etwas  komplizierten  FaU  von  Israel  möchte  ich  spezieller  zitieren,  weil  er  vielleicht 
doch  ein  wirklicher  Polygnathus  ist.  „An  der  linken  Unterkiefer-  und  Wangengegend 
eines  bis  auf  Spaltung  von  Ohrläppchen  und  Tragus  derselben  Seite  durchaus  wohl- 
gebildeten neugeborenen  Kindes  hängt  ein  ziemlich  umfangreicher,  bis  zur  oberen 
Halsgegend  sich  erstreckender  Tumor.  In  demselben  ist  in  der  Tiefe  em  etwas 
höckeriger,  anscheinend  knöcherner  Teil  nachzuweisen.    In  der  Gegend  des  ang. 


1)  W.  Meyer,  Arch.  f.  kl.  Chir.,  29. 

2)  Ahlfeld,  Arch.  f.  Gynäk.,  1875,  p.  210. 
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mand.  sin.  präsentiert  sich  eine  Verwölbung  von  Apfelgröße  und  nach  oben  und 
innen  von  derselben  ein  schräg  verlaufender,  zylindrischer,  etwa  3  cm  langer  Wulst, 
dessen  mit  einer  radiär  gestreiften  Schleimhaut  versehenes  Ende  fast  rüsselartig  über 

■das  Niveau  der  Wange  hervorragt.  Nach  der  Exstirpation  erweist  sich  der 

Tumor  als  eine  rudimentäre  Unterkieferhälfte,  in  der,  wie  man  nach  Aufsägen  des 
Knochens  nachweisen  kann,  5  Zahnkeime  emgebettet  sind.  Die  Auftreibung  in  der 
Gegend  des  angulus  erweist  sich  als  Cyste  einer  Speicheldrüse." 

Auch  bei  Tieren  ist  Epignathie  wiederholt  beobachtet  worden.  E.  Geoffroy 
St.  Hiläire  (1824)  beschreibt  einen  Fall  beim  Kalb,  der  anscheinend  ein  Polygnathus 
war,  zwei  Kalbsepignathi  schildert  Bahtels  (1830),  Magitot  weiß  in  einer  zusammen- 
fassenden Arbeit  über  10  Fälle  zu  berichten  (1875),  Bland  Sutton,  den  ich  wieder- 
holt bei  Tiermißbildungen  zitiert  habe,  scheint  auch  nach  dieser  Eichtung  Material 
besessen  zu  haben.  In  neuester  Zeit  erst  wurde  von  Bünte  und  Moral  ')  ein  miß- 
bildeter  Kalbsschädel  als  Epignathus  beschrieben,  aber  bei  der  Betrachtung  des  Falles 
und  der  Schilderung  erkennt  man  rasch,  daß  es  sich  um  einen  zweifellosen  Poly- 

tnathus  handelt.  Es  liegt  jedoch  nicht  etwa  eine  irrtümhche  Beurteilung  von  Seite 
er  beiden  Autoren  vor,  sondern  lediglich  die  Anwendung  einer  anderen,  anscheinend 
neueren  Nomenklatur,  die  (nach  Arnold^  zwischen  autochthonen  und  heteroch- 
thonen  Epignathie  unterscheidet,  je  nachdem  dieselben  von  dem  gleichen  oder 
von  einem  anderen  Individuum  stammen.  Demnach  nehmen  B.  und  M.  mit  Eecht 
an,  „daß  der  vorliegende  Epignathus  autochthon  sei,  d.  h.  daß  er  aus  derselben  An- 
lage wie  der  Autosit  entstanden  ist.  Vielleicht  könnte  man  die  Bildung  so  erklären, 
daß  auf  der  rechten  Seite  der  erste  Kiemenbogen  sich  normalerweise  in  zwei  Teile 

feteilt  hat,  während  der  entsprechende  Bogen  der  linken  Seite  sich  statt  in  zwei  in 
rei  Teile  geteilt  hat,  von  denen  der  obere  zum  Oberkiefer,  der  untere  zum  Unter- 
Mefer  und  der  zwischenliegende  zum  Epignathus  geworden  ist.  Hiermit  stimmt  auch 
der  Befund  überein,  daß  der  Epignathus  an  der  unteren  Fläche  des  Oberkiefers  ge- 
funden worden  ist." 

Kitt  gibt  für  die  Aetiologie  folgenden  Hinweis :  „Verdoppelung  des  Unterkiefers 
(Dignathie)  am  labialen  Ende  ist  unzweifelhaft  das  Resultat  einer  durch  amniotische 
Stränge  hervorgerufenen  Spaltung  oder  Euikerbung  des  Unterkieferfortsatzes,  des 
ersten  Kiemenbogens,  insofern  der  eingekerbte  Teil  sich  zur  gabehgen  Sprossung  oder 
Nebeniaiochenbildung  anschickt.  Der  Fund  am  Kiefer  oder  Gaumen  angewachsener 
Amnionfalten  beweist  diesen  ätiologischen  Zusammenhang.  Je  nach  der  Lage  der 
das  Maul  verwundenden  Amnionfalte  und  dem  Grade  der  Einkerbung  wird  entweder 
bloß  der  Schneidezahnteil  verdoppelt,  die  Nebenknospe  mehr  oder  weniger  abgeschnürt 
oder  auch  die  Zunge  gespalten  und  ein  oder  zwei  akzessorische,  auch  Backenzähne 
tragende  Kieferteile  gebildet.  Der  Nebenkiefer  kann  so  abgeschnürt  sein,  daß  er 
gleich  einem  Teratom  nur  durch  ein  Schleimhautband  mit  dem  Kiefer  oder  der  Zunge 
verbunden  ist  und  dann  pendelt,  oder  es  ist  zwischen  beiden  Unterkieferhälften  gleich 
eine  copula  mandib.  eingeschoben  und  durch  die  Zahnüberzahl  auffallend.'- 

Des  weiteren  mag  hier  folgende  Notiz  von  Interesse  sein:  „In  Begleitung  von 
Kiemenspalten  oder  auch  ohne  solche  ist  das  Vorhandensein  eines  akzessorischen 
rudimentären  Hinterkiefers  am  Ohrmuschelgrunde ,  die  Otognathie,  eiue  nicht 
«eltene  Mißbildung.    Sie  wird  vornehmhch  bei  Schafen  angetroffen. 

Diese  kurze  Darstellung  möge  hier  genügen.  Im  übrigen  ver- 
weise ich  bezüglich  der  Gruppeneinteilung  der  Epignathi,  ihrer  Genese 
und  der  verschiedenen  Hypothesen,  die  zur  Erklärung  dieser  inter- 
essanten, von  den  echten  Doppelbildungen  zu  den  Teratomen  hinüber- 
führenden Objekte  aufgestellt  worden  sind,  auf  die  ausführliche  Be- 
arbeitung von  Schwalbe  im  II.  Teil  dieses  Lehrbuches,  Kapitel  XVII. 

Schwalbe  stellt  4  Gruppen  von  Epignathie  auf  und  nimmt  die 
MARCHAND-ßoNNETSche  Hypothese  an,  wonach  der  Epignathus  einer 
Furchungszelle,  Elastomere  bezw.  Keimmateriale,  das  in  frühem  Ent- 
wicklungsstadium aus  der  Entwicklung  des  Autositen  ausgeschaltet 
wird,  seinen  Ursprung  verdankt.  Die  Anwendung  dieser  Hypothese 
auf  die  Epignathie  habe  den  großen  Vorteil,  daß  einerseits  Epignathie, 


1)  BÜNTE  und  Moral.  Corr.  Bl.  f.  Z.,  1909. 


Halbseitige  Gesichtshypertrophie. 


parasitäre  Doppelbildungen  im  allgemeinen  und  Teratome  einheitlich 
durch  dieselbe  aufgefaßt  werden  können,  andererseits  die  Epignathie 
selbst  genetisch  sämtlich  prinzipiell  in  gleicherweise  erklärt  werden. 


'  Gebiß  und  Kiefer  bei  halbseitiger  Gesichtshjrpertrophie  und  bei 

Caput  obstipum. 

Die  ihrem  Wesen  und  Ursprung  nach  ganz  rätselhafte  Affektion, 
die  mit  dem  Namen  halbseitige  Gesichtshypertrophie  belegt  wird, 
interessiert  uns  hier  insofern,  als  es  sich  dabei  dem  ganzen  klinischen 
Bilde  nach  um  einen  zentralen  Vorgang  mit  dem  Effekt  gigantischer 
Wachstumsenergie  im  Bereiche  des  Kopfes,  speziell  des  Gesichtes 
handelt,  um  eine  Störung,  in  deren  Wirksamkeitssphäre  auch  die 
Kiefer  fallen  und,  was  das  besonders  merkwürdige  daran  ist,  auch  die 


Fig.  313.   Halbseitige  Gesichtshypertrophie. 

Zähne.  Dieser  letztere  Befund  ist  allerdings  nur  in  sehr  vereinzelten 
Fällen  der  übrigens  äußerst  seltenen  Affektion  erhoben  worden,  und 
es  muß  dahingestellt  bleiben,  ob  für  den  größeren  Rest  nicht  einfach 
mangelndes  Interesse  und  ungenügend  Beobachtung  den  Befund  des 
Gebisses  verschwiegen  hat. 

Die  Hypertrophie  scheint  den  Berichten  nach  ziemlich  gleichmäßig 
Weichteile  und  Knochen  einer  Gesichtshälfte  zu  betreffen  und  hat  sich 
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in  den  beschriebenen  Fällen  entweder  unmittelbar  nach  der  Geburt 
oder  doch  in  sehr  jugendlichem  Alter  bemerkbar  gemacht. 

Nach  Heidelberg  kam  eine  derartige  rara  avis  vor  einigen  Jahren 
(Fig.  313  und  314).  Der  Fall  ist  von  Werner  und  für  die  Zahn- 
ärzte von  Port     beschrieben  worden.  Letzterem  Berichte  entnehme 


Fig.  314.    Oberkiefer  bei  halbseitiger  Gesichtshypertrophie. 


ich  folgende  Maße  der  Zahngrößen,  die  einen  bemerkenswerten  Unter- 
schied zwischen  rechts  und  links  ergeben.  Die  vergrößerte  Zahnreihe 
steckt  in  einem  entsprechend  massiveren  Alveolarfortsatze.  Auf  der 
affizierten  Seite  fehlt  ein  Schneidezahn;  der  vorhandene  ist  nicht 
exzessiv  gestaltet. 

'Labial  =  lingualer  Durchmesser. 

Oberer  Eckzahn    rechts  0,8,  links  1,15  cm 

Unterer      „  „     0,7,     „  1,05  „ 

Oberer  1.  Prämolar  „     0,9,     „  1,1  „ 

11      2.       „        „     liO,     „  1,1  „ 

„      1.  Molar       „     1,15,   „  1,35  „ 

Die  Differenz  beträgt  gleichmäßig  im  Ober-  und  Unterkiefer  bei  den 
Eckzähnen       0,35  cm 

1.  Prämolaren  0,2  „ 

2.  „  0,1  „ 
1.  Molaren      0,2  „ 

Bei  einem  anderen,  von  Pagenstecher  ^)  beschriebenen  Fall  wurde 
gleichfalls  dem  Zahnbefunde  Aufmerksamkeit  geschenkt.  Bei  der  Selten- 
heit dieser  Beobachtungen  möchte  ich  auch  hierüber  referieren. 


1)  Werner,  Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  LXXV. 

2)  Port,  Corr.  Bl.  f.  Z.,  1904,  p.  193. 

3)  Pägenstecher.  D.  Z.  f.  Chir.,  Bd.  LXXXII,  1906. 


Caput  obstipum. 
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Oberkiefer.  „Der  Alveolarfortsatz  ist  sehr  dick  und  flach  und 
fehlt  nach  dem  ganz.  Es  sind  nur  die  beiden  I,  der  C  und  die 
beiden  P  vorhanden.  Die  Zähne  sind  breiter  wie  die  der  rechten 
Seite  und  sämtlich  halb  retiniert  und  in  ihrer  Form  schwach  entwickelt. 
Besonders  aulfallend  breit  ist  der  ^C,  der  wohl  doppelt  so  breit  ist 
als  sein  Pendant.  Die  Krone  ist  rundlich,  sehr  gedrungen,  an  der 
Spitze  hat  er  eine  kleine  Schmelzhypertrophie  in  Gestalt  eines  Tröpf- 
chens. Die  P  weichen  ebenfalls  sehr  von  der  normalen  Form  ab. 
Die  Kronen  sind  rundlich  und  dick,  die  beiden  Höcker  sind  bloß  an- 
gedeutet, ebenso  die  dazwischen  liegende  Furche." 

Unterkiefer.  Ebenfalls  nur  die  beiden  I,  der  C  und  die  Prä- 
molaren.   Die  Zähne  sind  mangelhaft  entwickelt,  halb  retiniert. 

Einen  weiteren  Fall  mit  den  dazugehörigen  Zahnmaßen  publiziert 
LüCiEN  Clerc^). 


Zum  Schlüsse  dürften  auch  die  Kieferdifformitäten  beim  caput 
obstipum  eine  Erwähnung  verlangen.  Ob  nun  der  Schiefschädel 
intrauterin  oder  erst  während  des  Geburtsaktes  entsteht  —  ich  bin 
über  den  augenblicklichen  Stand  des  Wissens  in  dieser  Frage  nicht 
orientiert  —  jedenfalls  hat  er  einen  bemerkenswerten  Einfluß  auf  die 
Gestaltung  der  Kieferform  und  des  Bisses.  Es  sind  wohl  Verände- 
rungen der  Belastungsverhältnisse,  die  hier  eine  entscheidende  Rolle 
spielen.  So  schreibt  Port  2):  „Bei  aufrechter  Haltung  des  Kopfes 
entspricht  die  Lage  des  Schwerpunktes  der  Mittellinie,  und  es  lastet 
der  Druck,  den  der  Hirnschädel  auf  den  Gesichtsschädel  ausübt,  gleich- 
mäßig auf  beiden  Hälften  des  letzteren.  Nimmt  nun  der  Kopf  die 
nach  einer  Seite  gerichtete  Stellung  des  caput  obstipum  an,  so  wird 
der  Schwerpunkt  nach  dieser  Seite  verschoben,  der  Druck  wird  diese 
Seite  vermehrt  treffen.  Man  kann  sich  dadurch  aber  auch  unschwer 
die  Schädelveränderungen  erklären." 

Was  speziell  das  Gebiß  anlangt,  so  stellt  derselbe  Autor  folgende 
Beobachtungen  fest: 

1)  Der  Winkel,  welchen  im  Ober-  und  Unterkiefer  die  Schneide- 
zähne mit  den  Backzahnreihen  bilden,  nähert  sich  auf  der  affizierten 
Seite  mehr  dem  rechten  als  auf  der  anderen,  d.  h.  die  Backzahnreihe 
ist  medianwärts  verschoben ; 

2)  Der  Zwischenraum  zwischen  den  mittleren  Schneidezähnen  des 
Oberkiefers  (Mittellinie)  ist  nach  der  gesunden  Seite  verschoben,  aller- 
dings meist  nur  in  geringem  Grade. 

3)  Die  Raphe  ist  nach  der  gesunden  Seite  verschoben,  der  Gaumen 
auf  der  kranken  Seite  ist  weniger  gewölbt  und  breiter  als  auf  der 
gesunden. 

4)  Diese  Veränderungen  sind  an  den  Kiefern  der  Erwachsenen 
viel  stärker  ausgesprochen  als  an  den  Kindergebissen. 


1)  LuciEN  Clerc,  L'Odontologie,  Bd.  X,  1904. 

2)  Poet,  Habilitationsschrift,  1895. 
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Es  bleibt  mir  noch  übrig,  zu  vermerken,  daß  mit  Ausnahme  der 
anderen  Werken  entlehnten  Illustrationen  die  Bilder  der  vorliegenden 
Abhandlung,  die  aus  der  Klinik  und  aus  der  Bibliothek  des  Heidel- 
berger zahnärztlichen  Institutes  entstanden  ist,  durchwegs  Photo- 
gramme sind,  die  ich  mir  nach  Sammlungsobjekten  dieses  Institutes 
hergestellt  habe.  Für  die  Ueberlassung  dieses  Materials  möchte  ich 
dem  Direktor  der  Klinik,  Herrn  Professor  Port,  meinen  ebenso  er- 
gebenen wie  herzlichen  Dank  aussprechen. 


Frommannsche  Buchdruckerei  (Hermann  Pohlel  in  Jena   —  3855 


Kapitel  VI. 

Die  Mißbildungen  des  Ohres. 

Von  Privatdozent  Hermann  Marx  in  Heidelberg. 


Zwischen  Mißbildung,  Abnormität  und  Variation  des 
Ohres  läßt  sich  keine  scharfe  Grenze  ziehen.  Das  Vorhandensein 
oder  Fehlen  einer  Funktionsstörung  können  wir  hier  als  Unter- 
scheidungsmerkmal nicht  benutzen,  da  selbst  bei  hochgradigen  Miß- 
bildungen des  äußeren  Ohres  eine  merkbare  Funktionsstörung  nicht 
vorhanden  ist.  Es  bestehen  ferner  hier,  wie  bei  manchen  anderen 
Organen,  allmähliche  Uebergänge  vom  Normalen  zur  Mißbildung  und 
die  Einteilung  in  Mißbildung,  Abnormität  und  Variation  hat  nur  den 
Wert  einer  Einteilung  in  verschiedene  Grade.  Dazu  kommt  noch, 
daß  die  Variabilität  außerordentlich  groß  ist  —  kein  Ohr  gleicht  ab- 
solut dem  anderen  — ,  so  daß  schon  die  Bestimmung  der  Variations- 
breite schwierig  ist.  Die  verschiedenen  statistischen  Untersuchungen 
über  das  Vorkommen  von  Ohrmuschel-Anomalien  haben  deshalb  keine 
vergleichbaren  Resultate  ergeben,  zumal  da  auch  die  Nomenklatur 
noch  nicht  einheitlich  ist. 

Ueber  die  Häufigkeit  der  Ohrmißbildungen  lassen  sich  des- 
halb keine  bestimmten  Zahlenangaben  machen.  Untersuchungen,  die 
äußeres,  mittleres  und  inneres  Ohr  betreffen,  existieren  nicht.  Die 
Taubstummenstatistiken  sind  hier  nicht  zu  verwerten,  da  hierbei 
keine  scharfe  Trennung  zwischen  angeborener  Mißbildung  und  er- 
worbenen Zuständen  möglich  ist.  Ueber  das  Vorkommen  der  ein- 
zelnen Varietäten  und  Anomalien  der  Ohrmuschel  liegen  ausgedehnte 
Untersuchungen  vor  (vgl.  später).  Oertliche  Verhältnisse  scheinen  eine 
Rolle  zu  spielen,  so  fand  z.  B.  G.  Schwalbe  bei  seinem  Material  aus 
dem  Unterelsaß  das  „DARWiNsche  Ohr"  in  36  Proz.  der  Männer  und 
24  Proz.  der  Frauen,  Gradenigo  bei  dem  Material  aus  Oberitalien 
nur  in  3,5  resp.  3  Proz.!  Ostmann  fand  bei  der  Untersuchung  von 
7537  Volksschulkindern  DARvrmsches  Ohr  bei  9,  also  nur  in  etwas 
mehr  als  1  Promille!  Im  ganzen  fand  er  54  „Mißbildungen"  des 
ä,ußeren  Ohres,  also  bei  etwa  ^4  Proz. 

Nicht  selten  findet  sich  eine  Kombination  mit  Mißbildungen 
anderer  Organe.  Besonders  hervorzuheben  sind  die  Spaltbildungen  des 
Gesichts,  die  auch  für  die  Auffassung  der  Genese  der  Ohrmißbildungen 
von  Wichtigkeit  sind  (Virchow)  (Fig.  315).  Auch  Kombination  mit 
Mißbildungen  des  Auges  ist  oft  von  Interesse.  Bei  der  Besprechung 
der  einzelnen  Mißbildungen  wird  darauf  zurückzukommen  sein.  Oft 
tritt  die  Ohrmißbildung  gegenüber  der  anderweitigen  Mißbildung  in 
den  Hintergrund,  zumal,  wenn  diese  lebenswichtige  Organe  betrifft. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  38 
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Eine  exakte  systematische  Einteilung;  der  Ohrmißbil> 
düngen  läßt  sich  nicht  geben,  weder  auf  morphologischer  noch  auf 
genetischer  Basis.  In  das  alte  Schema  der  Mißbildungen  per  defectum 
und  per  excessum  lassen  sich  nur  die  extremen  Fälle  einreihen,  oft  jedoch 
müßten  wir  eine  Kombination  beider  annehmen.  —  Die  Besprechung 

der  Mißbildungen  wird  der  lieber- 
sichtlichkeit  wegen  in  folgender 
Einteilung  erfolgen.  Zunächst 
sollen  die  Mißbildungen  bei 
lebensfähigen  Früchten  und 
die  bei  nicht  lebensfähigen 
Monstren  gesondert  betrachtet 
werden.  Bei  der  zweiten  Gruppe 
kommen  nur  die  Mißbildungen  in 
Betracht,  die  sich  bei  besonderen 
Klassen  dieser  Monstren  typisch 
finden.  Daß  sich  bei  einzelnen 
anderen  nicht  lebensfähigen  Früch- 
ten manchmal  auch  als  Neben- 
befund Ohrmißbildungen  der  ersten 
Gruppe  finden,  ist  klar  und  bedarf 
keiner  besonderen  Besprechung.  Die 
weitere  Einteilung  in  Mißbil- 
dungen des  äußeren,  mitt- 
leren und  inneren  Ohres  ist 
nicht  immer  strikte  durchzuführen, 
da  sehr  häufig  Kombinationsformen 
vorliegen.  Weiter  erfolgt,  wenn 
möglich,  eine  Einteilung  nach 
verschiedenen  Graden,  indem  zunächst  die  geringen  Ab 
weichungen  von  der  Norm,  und  dann  stufenförmig  die  stärkeren  und 
stärksten  Mißbildungen  besprochen  werden.  Es  wird  also  versucht 
werden,  eine  morphologische  Reihe  im  Sinne  E.  Schwalbes  vom 
Normalen  bis  zur  hochgradigsten  Mißbildung  aufzustellen.  Auf  die 
Grenzbestimmung  von  Varietät,  Abnormität  und  Mißbildung  wird 
dabei  aus  den  oben  erwähnten  Gründen  verzichtet  werden. 


Fig.  315.  Komplizierte  Spaltbildung 
des  Gesichts  mit  Ohrmißbildung.  [Prä- 
parat des  Züricher  path.  Instituts^).] 
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1)  Die  Abbildungen  der  Mißbildungen  des  Züricher  path.  Instituts  verdanke 
ich  Herrn  Prof.  Ernst.  Derselbe  hatte  auch  die  Liebenswürdigkeit,  mir  die  Ver- 
wertung der  reichhaltigen  Mißbildungssammlung  des  Heidelberger  pathol.  Instituts 
zu  gestatten. 
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I.  Ohrmissbildungen  bei  lebensfähigen  Früchten. 

Bei  der  Besprechung  der  Genese  dieser  MiEbildungen  wird  die 
kausale  und  die  formale  Genese  getrennt  betrachtet. 

Die  kausale  Genese,  die  die  Ursachen  der  Ohrmißbildungen 
behandelt,  wird  am  Schlüsse  im  Zusammenhang  besprochen  werden. 

Die  formale  Genese  der  einzelnen  Mißbildungsgruppen  soll  der 
morphologischen  Beschreibung  derselben  angereiht  werden. 
Sie  stellt  die  Entwicklungsgeschichte  der  Mißbildung  dar  und  zeigt 
uns  im  Vergleich  mit  der  normalen  Entwicklungsgeschichte,  welche 
Abweichungen  von  der  letzteren  die  Mißbildung  zustande  gebracht 
haben.  Eine  genaue  Kenntnis  der  physiologischen  Entwicklung  ist 
deshalb  zur  Erkenntnis  dieser  pathologischen  Entwicklung 
notwendig. 

Die  Entwicklungsgeschichte  des  Gehörorgans  ist  noch  nicht  in  allen 
Punkten  klar  erkannt  und  m  mancher  Beziehung  sind  die  Ansichten  der  Autoren 
noch  verschieden.  Es  kann  nicht  die  Aufgabe  sein,  hier  ausfühi'üch  darauf  einzu- 
gehen, nur  einige  für  die  Teratologie  besonders  wichtige  Tatsachen  seien  hier  kurz 
vorausgeschickt. 

Die  Entwicklung  des  inneren  Ohres  geht  vollständig  unabhängig  von  der  des 
mittleren  und  äußeren  vor  sich.  —  Es  ist  der  ontogenetisch  und  phylogenetisch  älteste 
Teü  des  Gehörorgans.  Auf  die  Ausbildung  des  komplizierten  Labyrinths  aus  dem 
einfachen  Ektodermbläschen  sei  nur  hingewiesen.  Von  besonderem  Interesse  fiir  die 
Auffassung  der  einzelnen  Labyrinthanomahen  ist  die  Differenzierung  des  öinnes- 
epithels,  speziell  des  CORTischen  Organes.  Als  Vorstufe  desselben  finden  sich  am 
Boden  des  Canalis  cochlearis  zwei  ungleich  große  Erhebungen,  eine  kleine  äußere 
und  eine  größere  innere.  Sie  werden  als  großer  und  kiemer  Epithelwulst  bezeichnet. 
Ein  Produkt  dieser  Epithelwülste  stellt  die  Membrana  tectoria  dar,  die  als  Cuticular- 
bildung  aufzufassen  ist.  Die  Emzelheiten  der  Entwicklung  sind  sehr  komphziert  und 
zum  Teil  noch  nicht  geklärt.  Von  Wichtigkeit  ist,  daß  die  Differenzierung  Mitte 
des  3.  Monats  so  weit  vorgeschritten  ist,  daß  eine  normale  Membrana  tectoria  zur 
Ausbildung  kommen  kann,  wenn  eine  Störung  der  Entwicklung  der  Epithelwülste 
nach  dieser  Zeit  eintritt,  während  sie  vor  derselben  eine  normale  Ausbildung  der 
Membran  verhindert. 

Die  Entwicklung  des  mittleren  Ohres  steht  in  nahen  Beziehungen  zu  den 
Schlundspalten.  Eine  vollständige  Uebereinstimmung  über  die  Entwicklung  ist  bis 
heute  noch  nicht  erzielt  worden  (Krause).  Es  stehen  sich  zwei  Ansichten  gegen- 
über ;  nach  der  einen  entwickelt  sich  der  tubo-tympanale  Raum  direkt  aus  der  ersten 
Schlundspalte  (Reichert,  Rathke,  Kölliker  u.  a.),  nach  der  anderen  (Urban- 
TSCHiTSCH,  Hunt  u.  a.)  durch  eine  selbständige,  von  der  Kiemenspalte  vollständig 
unabhängige  Ausbuchtung  der  Mundrachenhöhle.  —  Die  Ossicula  sind  auf  die  beiden 
ersten  Kiemenbögen  zurückzufiihren,  doch  sind  die  Ansichten  auch  hier  keine  ganz 
einheitlichen,  speziell  was  die  Entmcklung  des  Stapes  betrifft.  Gradenigo,  Rabl 
u.  a.  glauben,  daß  er  sich  aus  zwei  verschiedenen  Teilen  entwickelt,  die  Platte  ent- 
stammt der  Labyrinthkapsel,  der  Bügel  ist  ebi  Gebilde  des  2.  Kiemenbogens.  Drey- 
Fuss ,  Broman  u.  a.  ,  dagegen  fanden ,  daß  der  Stapes  einheitlichen  Ursprungs 
und  in  toto  auf  den  Kiemenbögen  zurückzuführen  ist.  Die  ringförmige  Form 
des  Bügels  wird  hervorgerufen  durch  das  Vorhandensein  der  Arteria  perforans 
stapedis,  eines  klemen  Astes  der  Carotis  interna,  die  in  einem  frühzeitigen  Embryonal- 
stadium auftritt  vmd  sich  vollständig  wieder  zurückbildet  (Siebenmann,  Hegetsch- 
weiler,  Bromann).  Siebenmann  kommt  durch  seine  Untersuchungen  zum  Schlüsse, 
daß  die  menschUchen  Gehörknöchelchen  nicht  dem  einen  oder  anderen  Kiemenbögen 
angehören,  daß  sie  vielmehr  wie  das  Labyrinth  als  besondere  Teile  des  vor  knorpeligen 
Schädelskelettes  anzusehen  sind. 

Das  Trommelfell  entwickelt  sich  aus  der  Verschliißplatte  der  ersten  Schlund- 
spalte nebst  angrenzenden  Teilen  der  Schlundbögen,  es  stellt  anfangs  eine  dicke 
Gewebsmasse  dar,  die  sich  erst  später  zur  dünnen  Membran  umwandelt.  Ein  un- 
vollkommener Abschluß,  em  embryonales  Loch  im  Trommelfell,  kommt  normalerweise 
nicht  vor. 

Die  Ohrmuschel  entwickelt  sich  aus  den  wrdstigen  Rändern  der  ersten 
Sehlundspalte.    Hier  treten  eine  Reihe  von  Höckern  auf,  von  denen  man  am  Ende 
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des  1.  Monates  sechs  linterscheiden  kann.  Durch  Verschmelzung  und  Aus- 
wachsung  dieser  Höcker  und  eines  kleinen  Wulstes  hinter  denselben  kommt  nach 
His  die  Ohrmuschel  zustande.  Grädenigo  dagegen  fand,  daß  die  Höcker  nur  den 
Meatus  auditorius  externus  begrenzen,  an  der  Bildung  der  eigentlichen  Muschel  sind 
sie  seiner  Ansicht  nach  nicht  beteiligt,  sie  entsteht  durch  Vereinigung  zweier  falten- 
artiger Erhebungen  vor  und  hinter  den  Höckern.  G.  Schwalbe  glaubt,  daß  der 
Hauptteil  der  Muschel  aus  der  freien  hinteren  Ohrfalte  entsteht,  eine  vordere  Falte, 
wie  Geadenigo,  konnte  er  nicht  nachweisen.  —  Am  Schluß  des  2.  Monats  sina 
schon  alle  wesentlichen  Teile  an  der  Ohrmuschel  erkennbar  und  sie  weicht  nicht  all- 
zusehr von  ihrer  endgültigen  Form  ab.  Bei  Beginn  des  3.  Monates  tritt  jedoch  noch 
eine  Veränderung  derart  ein,  daß  der  hintere  obere  Teil  der  Muschel  mehr  aus 
der  Kopffläche  heraustritt  und  sich  nach  vorn  umschlägt,  so  daß  der  Anthehx  und 
die  Fossa  angularis  völUg  verdeckt  werden.  Diese  Umkrempung  ist  beim  menschlichen 
Foetus  nur  vorübergehend,  nach  etwa  Monat  schlägt  sich  der  Helix  wieder  zurück. 
—  Erst  zu  dieser  Zeit  kommt  es  zur  Ausbildung  des  Ohrläppchens.  Im  4.  Monat 
tritt  nach  G.  Schwalbe  vorübergehend  ein  System  querer  Falten  auf,  das  jedoch 
bald  wieder  verschwindet,  im  5.  Monat  sind  sie  bereits  verstrichen.  „In  diesem  und 
dem  6.  Monat  des  embryonalen  Lebens  ist  die  DARwmsche  Spitze  wohl  ziemlich 
allgemein  vorhanden,  bald  in  der  Macacusform,  bald  in  der  Cercopithecusform."  Im 
Falle  stärkerer  Behaarung  findet  sich  ein  zierhcher  Schopf  an  der  DARwr^schen 
Spitze.  —  0.  ScHÄFFER  gibt  an,  daß  bis  zum  zweiten  Drittel  des  3.  Monates  alle 
Menschen  die  DARWiNsche  Spitze  haben,  im  4.  nur  noch  81  Proz.,  im  8.  Monat  bis 
zur  Geburt  noch  30 — 40  Proz.  in  deutUcherem  Grade. 
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A.  Aeußeres  Ohr. 

Ohrmuschel.  Die  Ohrmuschel  gehört  zu  den  variabelsten 
Gebilden  des  menschlichen  Körpers,  eine  einzige  „normale"  Form 

läßt  sich  nicht  aufstellen,  wir  können  nur  eine 
gewisse  mittlere  Durchschnittsform  als  nor-- 
malen  Typ  annehmen.  Leichtere  Ab- 
weichungen von  dieser  Durchschnittsform 
sind  sehr  häufig.  Sie  betreffen  einmal  die 
Ohrmuschel  als  Ganzes  —  Stellung,  Größe, 
Form  —  weiter  die  Reliefverhältnisse  der 
konkaven  Fläche.  —  Es  seien  hier  nur  die 
interessantesten  dieser  zahlreichen  Formen 
betrachtet. 

Das  „DARWiNsche  Spitzohr".    Es  - 
findet    sich    hier    eine    zirkumskripte  Ver- 
dickung des  Helix  in  seiner  hinteren  oberen 
Partie.    Sie  ist  entweder  knötchenartig  oder 
mehr  spitz  geformt. 


Fig.  316.  Daewin- 
sches  Spitzohr  (nach  Dae- 
WEsr).  a  „der  vorsprin- 
gende Punkt". 
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Macacusform  (G.  Schwalbe).  Bei  dieser  als  Abart  des 
DARWiNschen  Spitzohrs  aufzufassenden  Form  findet  sich  an  der 
Grenze  des  hinteren  oberen  Ohrrandes  eine  nach  hinten  gerichtete 
Spitze.  Der  obere  Helixrand  verläuft  in  sanftem  Bogen  nach  der 
Spitze  und  ist  in  normaler  Weise  umgekrempt.  Nahe  der  Ohrspitze 
hört  die  Umkrempung  auf  und  ebenso  ist  der  ganze  absteigende  Ohr- 
rand nicht  umgekrempt,  sondern  als  freie  Kante  nach  hinten  gerichtet. 
Das  Ohr  ist  in  seiner  Form  dem  der  Makaken  sehr  ähnlich  (Macacus 
rhesus)  (Fig.  317  u.  318). 


Fig.  317.  Fig.  318.  Fig.  319.  Fig.  320. 

Fig.  317.    Ohrmuschel  von  Macacus  rhesus. 

Fig.  318.    Macacusform  der  menschlichen  Ohrmuschel. 

Fig.  319.    Ohrmuschel  von  Cercopithecus  cynosurus. 

Fig.  320.  Cercopithecusform  der  menschlichen  Ohrmuschel.  (Nach  G.  Schwalbe.) 


Cercopithecus  form  (G.  Schwalbe).  Der  vordere  obere 
Helix  verläuft  hier  unter  mehr  oder  weniger  scharfer  Knickung  an 
der  höchsten  Stelle,  dem  Scheitel  des  Ohrs,  so  daß  hier  eine  Spitze, 
die  Scheitel-  oder  Satyrspitze,  zur  Ausbildung  kommt.  Am  hinteren 
oberen  Rande  findet  sich  außerdem  die  knötchenförmige  „DARWiNsche 
Spitze".  Der  absteigende  Helix  ist  auch  hier  nicht 
eingerollt.  Das  Ohr  erinnert  seiner  Form  nach  an 
das  der  Meerkatzen  (Cercopithecus  cynosurus) 
(Fig.  319  u.  320). 

Das  WiLDERMUTHsche  Ohr  (Binder). 
Das  bestimmende  Merkmal  dieser  Anomalie  bildet 
das  Prominieren  des  Anthelix,  so  daß  derselbe 
über  die  durch  Tragus  und  Helix  gelegte  Ebene 
lateral  vorspringt  (Fig.  321).  Der  Anthelix  ist  dabei 
entweder  seiner  Masse  nach  normal,  oder  er  er- 
scheint stark  verdickt,  so  daß  er  im  extremsten  Falle 
den  Hauptbestandteil  der  Ohrmuschel  ausmacht. 

Das  „Katzen ohr".  Hier  erscheint  der  hintere 
obere  Helixabschnitt  abnorm  vergrößert  und  ist  nach 
vorn  umgeklappt.  Der  Grad  ist  verschieden.  Im 
höchsten  Grade  ist  der  ganze  obere  hintere  Teil  der 
Muschel  nach  vorn  umgeschlagen,  so  daß  die  vordere  Partie  durch 
den  darübergeschlagenen  Teil  vollständig  verdeckt  ist.  Es  kann  hierbei 
zu  einer  Verwachsung  des  Helix  mit  der  Tragusgegend  kommen.  In 
schwächeren  Graden  findet  sich  nur  eine  plattenartige  Verbreiterung 
des  hinteren  oberen  Helix  (Fig.  322)  oder  eine  abnorm  starke  Ein 
rollung  desselben  (Fig.  325). 


Fig.  321.  WiLDEß- 
MUTHSches  Ohr. 
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Außer  diesen  typischen  Formen  kommen  noch  eine  Reihe  von 
Abnormitäten  des  Ohrreliefe s  vor,  die  weniger  von  Interesse 
sind,  abnorme  Leisten  oder  Höcker,  die  an  den  verschiedensten  Stellen 

lokalisiert  sein  können  oder  mangelhafte 
Ausbildung  der  gewöhnlichen  Leisten. 
So  können  die  Crura  anthelicis  mangel- 
haft entwickelt  sein,  oder  aber  es  findet 


Fig.  322.  Fig.  323.  Fig.  324. 

Fig.  322.    Katzenohr  leichten  Grades. 

Fig.  323.    Ohrmuschelabnormität.    Abnormes  Relief  im  oberen  Abschnitt. 
Fig.  324.    Ohrmuschelabnormität.    Konvexe  Leiste  zwischen  Helix  und  Ant- 
helix.    Verdoppelung  des  Grus  inferior  des  Anthelix. 


sich  ein  drittes  Crus,  wodurch  die  sog.  Dreiteilung  des  Anthelix  hervor- 
gebracht wird  (Fig.  324).  Ferner  abnorme  Falte  zwischen  Anthelix  und 
Helix,  weiter  Ausbildung  eines  „Tuberculum  helicium",  „Tuberculum 
centrale",  „Tuberculum  retrolobulare"  usw. 


Genese. 

Die  leichteren  Abweichungen  von  der  Norm  haben 
eine  verhältnismäßig  späte  Entstehungszeit,  sie  fallen  in  den  Bereich 
der  sekundären  Entwicklungsvorgänge,  d.  h.  jener  Entwicklungsvor- 
gänge, die  erst  zwischen  2.  und  5.  Monat  vor  sich  gehen  (His). 
—  Von  besonderem  Interesse  sind  die  verschiedenen  Formen  der 
„DARwiNschen  Spitze".  Die  Entwicklungsgeschichte  zeigt,  wie 
oben  erwähnt,  daß  während  der  ontogenetischen  Entwicklung  diese 
Ohrformen  vorübergehend  auftreten,  es  handelt  sich  demnach  um 
„Ueberbleibsel  aus  der  fötalen  Entwicklungsperiode" 
(0.  Schäffer). 

Auf  die  phylogenetische  Bedeutung  dieser  Ohrformen  sei  nur 
kurz  hingewiesen.  Die  von  Darwin  geäußerte  Ansicht,  daß  es  sich 
hier  um  ein  Analogon  der  tierischen  Ohrspitze  handele,  wurde  be- 
sonders von  Meyer  bekämpft,  der  darauf  hinwies,  daß  der  hintere 
obere  Helixrand  oft  unregelmäßigen  Bau  und  allerlei  Spitzen  und 
Vorsprünge  zeige,  die  jedoch  morphologisch  unwichtig  seien.  Nach 
den  entwicklungsgeschichtlichen  und  vergleichend-anatomischen  Unter- 
suchungen von  G.  Schwalbe,  0.  Schäffer  u.  a.  scheint  jedoch  die 
Anschauung  Darwins  die  richtige  zu  sein  und  wir  können  mit  größter 
Wahrscheinlichkeit  das  Auftreten  des  DARWiNschen  Ohres  als  ata- 
vistische Erscheinung  auffassen.  Das  vorübergehende  Auftreten  dieser 
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rm  während  der  ontogenetischen  Entwicklung  steht  mit  dem 
iietischen  Grundgesetz  in  Einklang. 

LUch  das  „Katzen ohr"  wird  durch  die  Entwicklungsgeschichte 

Lndlich.    Es  handelt  sich  auch  hier  um  eine  Hemmungsbildung. 

Qormalerweise  im  3.  Embryonalmonat  als  vorübergehende  Er- 

lung  auftretende  Umschla- 

les  hinteren  oberen  Teiles 

hrmuschel  nach  vorn-unten 

;  hierbei  als  dauernder  Zu- 
bestehen,  oder  bildet  sich 

;stens    nur  unvollkommen 

k.     Die    stärksten  Grade 

auch  hier  die  am  frühesten 

indenen ,  ihr  teratogeneti- 
Terrainationspunkt  liegt 

r  zurück  als  der  der  gering- 

gen  Anomalie.  Gradenigo 

t  darauf  aufmerksam,  daß 

•rübergehende  Umkrempung 

Ohrmuschel  entwicklungs- 
ichtlich ein  analoger  Vor- 
ist, wie  die  Verwachsung 

ugenlider,  mit  der  er  auch 

!h  zusammenfällt.  —  Von 

esse  im  Hinblick  hierauf  ist 

^'all,  den  Fig.  325  wieder- 
hier    findet    sich  außer 

slseitigem  Katzenohr  auch 

angeborene  abnorme  Enge 

jidspalten.  Es  ist  also  hier 

uge  und  Ohr  in  gleicher 

}  der  embryonale  Zustand,  der  normalerweise  wieder  vollkommen 

iwindet,  zum  Teil  erhalten  geblieben  und  Katzenohr  und  Blepharo- 

)se  stellen  somit  analoge  Ueberbleibsel  aus  der  fötalen  Ent- 

angsgeschichte  dar. 

Luch  die  sonstigen  leichteren  Abweichungen  von  der  Norm  des 
uschelreliefs  haben  zum  Teil  morphologische  Bedeutung,  wie 
ergleichend-anatomische  Betrachtung  zeigt.  So  findet  sich  das 
Menschen  oft  angedeutete  Tuberculum  centrale  ausgebildet  in 
]oncha  des  Schafes,  Rindes  etc.,  der  abnorme  zweite  Anthelix 
rieht  einer  transversalen  Leiste  beim  Hund  und  der  Katze,  das 
rculum  antitragicum  dem  Grus  antitragicum  bei  Rodentia  usw. 

DENIGO), 


Fig.  325.  Katzenohr  und  kongenitale 
Lidspaltenenge. 


Abnormitäten  des  Ohrläppchens.  Gänzliches  Fehlen 
liäppchens  ist  selten.  Es  erscheint  dann  das  untere  Ende  des 
3  bis  nahe  an  den  freien  Rand  von  Knorpel  gestützt.  Meist 
n  Rudiment  eines  knorpellosen  Läppchens  vorhanden,  manchmal 
3rm  eines  kleinen  Anhanges  (Fig.  326).  —  Häufig  ist  das  an- 
achsene  Läppchen,  ein  ähnlicher  Zustand  das  auf  die  Backe 
igerte  Läppchen.  —  Abnorme  Größe  ist  ohne  besonderes  Inter- 
—  Variationen  des  Reliefs  am  Ansätze  des  Lobulus  kommen 
)rschiedener  Weise  vor.    Selten  und  besonders  in  genetischer 
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Beziehung  von  Interesse  ist  das  sog.  gespaltene  Ohrläppchen 
(Coloboma  lobuli,  Fissur  des  Läppchens,  doppeltes  Läppchen).  —  Das 
Läppchen  ist  hierbei  durch  eine  Einkerbung  in  zwei  Abschnitte  geteilt; 
in  der  Mehrzahl  der  FäWe  in  einen  größeren  vorderen  und  einen  kleinen 
hinteren  (Fig.  328),  doch  kommt  auch,  wie  die  Beobachtung  Fig.  329 


Fig.  326,  Fig.  327. 

Fig.  326.    Ohrläppchenmangel  und  kleiner  Anhang. 

Fig.  327.  „Gespaltenes  Ohrläppchen".  Furche  in  Fortsetzung  des  Incisura 
intertragica.   Unter  Antitragus  zwei  kleine  Höcker. 

zeigt,  das  Umgekehrte  vor.  Hier  findet  sich  die  vordere  Hälfte  des 
Läppchens  rudimentär  und  durch  eine  Einkerbung  von  der  hinteren 
gut  entwickelten  Hälfte  getrennt.  Endlich  kann  auch  die  Furche  über 
die  Mitte  in  direkter  Fortsetzung  der  Incisura  intertragica  verlaufen, 


Fig.  328.  Fig.  329. 

Fig.  328.  Gespaltenes  Ohrläppchen  (nach  Schmidt).  Der  vordere  Abschnitt 
des  eingekerbten  Läppchens  ist  größer  als  aer  hintere. 

Fig.  329.    Der  vordere  Abschnitt  ist  kleiner  als  der  hintere. 

SO  daß  hierdurch  das  Läppchens  in  zwei  gleichgroße  Hälften  geteilt 
wird  (Fig.  327).  Manchmal  findet  sich  dabei  unter  dem  Antitragus 
eine  knötchenförmige  Verdickung  (Israel)  oder  selbst  mehrere  kleinere 
Höcker  (Fig.  327).  Eine  wirkliche  „Spaltung"  des  Läppchens,  eine 
Trennung  in  zwei  Teile  kommt  als  angeborene  Mißbildung  nicht  vor. 
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Genese. 

Der  Defekt  des  Lobulus  ist  eine  sehr  spät  entstandene  Ano- 
malie; ScHÄFFER  fand,  daß  im  4.  Embryonalmonat  noch  80  Proz.  der 
Ohren  eines  Lobulus  entbehren ;  es  handelt  sich  also  um  einen  Hem- 
mungszustand, dessen  Terminationspunkt  in  diese  Zeit  zu  setzen  ist. 
—  Das  Coloboma  lobuli  ist,  wie  bei  der  kausalen  Genese  be- 
trachtet wird,  ebenfalls  als  eine  Hemmungsbildung  aufzufassen.  Ueber 
seine  formale  Genese  sind  die  Ansichten  verschieden.  His,  nach 
dem  ja  die  Ohrmuschel  aus  den  Auricularhöckern  allein  entsteht, 
glaubt,  daß  die  Spalte  auf  eine  mangelhafte  Verschmelzung  des  5.  und 
6.  Höckers,  die  beide  dem  Zungenbeinbogen  angehören,  zurückzuführen 
ist,  nach  Israel  dagegen  handelt  es  sich  um  Reste  der  ursprünglich 
zwischen  Unterkiefer-  und  Zungenbein  bogen  befindlichen  Spalte,  des 
sog.  Sulcus  intertragicus.  G.  Schwalbe  endlich  ist  der  Ansicht,  daß 
die  Fissur  auf  ein  Ausbleiben  der  Verschmelzung  des  unteren  Endes 
der  freien  Ohrfalte  mit  dem  Antitragushöcker  zurückzuführen  ist. 


Abweichungen  von  der  Durchschnitts-Größe  der  Ohrmuschel 
sind  weniger  wichtig.  Die  Grenze  des  Normalen  läßt  sich  nur  schwer 
feststellen.  Wreden  sah  einen  Fall,  bei  dem  das  rechte  Ohr  74  mm 
lang  war.  Die  „Makrotie"  wird  oft  nur  durch  Vergrößerung 
einzelner  Teile,  z.  B.  der  Scapha,  hervorgebracht.  Stetter  beschreibt 
eine  abnorme  Kleinheit  bei  erhaltener  Form  als  Mikrotie;  der  ge- 
bräuchlichen Nomenklatur  nach  bezeichnet  man  mit  diesem  Namen 
Verkrüppelungen  der  Muschel. 

Stellung  der  Ohren.  Als  abstehende  Ohren  bezeichnet 
man  mit  Gradenigo  nur  solche,  deren  Ansatzwinkel  mindestens  ein 
rechter  ist,  sie  sind  nicht  selten  angeboren.  —  Abnorm  an- 
liegende Ohren  sind  sehr  selten,  hierbei  kann  die  Muschel  an  die 
Schädelhaut  angewachsen  sein  (Grüber). 

Von  besonderem  Interesse  sind  die  leichteren  Abweichungen  der  Ohrmuschel 
von  der  Norm  durch  die  vergleichenden  Untersuchungen  über  die  Häufigkeit  ihres 
Vorkommens  bei  Normalen,  Geisteskranken  und  Verbrechern  (Grade- 
nigo, Blau,  Binder  u.  a.).  Wenn  die  Untersuchungen  auch  keine  ganz  überein- 
stimmenden Eesultate  ergeben  haben,  so  berechtigen  sie  doch  zu  dem  Schluß,  daß 
die  wesentlichen  und  meisten  Formabweichungen  bei  Geisteskranken  und  Verbrechern 
häufiger  vorkommen  als  bei  Normalen.  So  fand  Gradenigo  bei  „normalen"  Männern 
bei  21  Proz.,  bei  Geisteskranken  bei  38  Proz.  und  bei  Verbrechern  bei  58  Proz.  Ab- 
weichungen von  der  Norm.  —  Die  einzelnen  Formen  sind  in  verschiedenem  Grade 
an  diesem  Prozentsatz  beteiligt,  so  findet  sich  z.  B.  „abstehendes  Ohr"  bei  11,1  Proz. 
Normaler,  20  Proz.  Geisteskranker,  25,2  Proz.  Verbrecher;  WiLDERMUTHsches  Ohr 
bei  7,2  Proz.  Normaler,  18  Proz.  Geisteskranker  und  Verbrecher.  —  Nur  das  Dar- 
WiNsche  Spitzohr  findet  sich  nicht  häufiger  bei  geistig  Abnormen,  Blau  fand  es 
sogar  häufiger  bei  normalen  Männern  als  bei  Geisteskranken  und  Verbrechern.  — 
Beim  weiblichen  Geschlecht  ist  der  Prozentsatz  ein  etwas  anderer  als  beim  männhchen, 
der  Unterschied  gegenüber  dem  Vorkommen  bei  Normalen  meist  nicht  so  groß. 

Auch  für  die  Anthropologie  ist  das  Studium  der  Ohrmuschelanomalien 
und  -Varietäten  von  Wichtigkeit.  Die  Differenz  der  Eesultate  der  verschiedenen 
Forscher  bei  den  statistischen  Untersuchungen  über  die  Häufigkeit  der  Ohranomalien 
ist  nach  G.  Schwalbe  zum  TeU  auf  die  verschiedene  Herkunft  des  Materials  zu  be- 
ziehen (z.  B.  G.  Schwalbe  aus  Nieder-Elsaß,  Gradenigo  aus  Turin)  und  durch 
Easseneigentümlichkeiten  zu  erklären.  —  Ob  wir  die  Ohrform  als  Eassenmerkmal 
betrachten  dürfen ,  ist  noch  nicht  festgestellt  (Eanke).  —  Untersuchungen  an 

frößerem  Materiale  sind  erst  wenig  vorgenommen  worden.    Nach  0.  Schäffer 
ommt  die  DARWiNsche  Spitze  bei  den  niedersten  Eassen  nicht  häufiger  vor  als  bei 
den  höheren.   G.  Schwalbe  findet  starke  Einrollung  des  Helixrandes  hier  häufige 
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■ebenso  Einknickung  des  oberen  Eandes  (Satyrohr).  Weit  abstehende  Ohren  sind 
häufig  bei  den  Kabylen,  weiter  bei  den  Kalmücken  und  Turkmenen  (Topina  rd). 
Ein  angewachsenes  Ohrläppchen  wird  bei  Buschmännern,  Feuerländern  und  anderen 
Stämmen  angegeben. 
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Die  geringen  Formabweichungen  der  Ohrmuschel  gehen  ohne 
scharfe  Grenze  über  in  die  stärkeren  Difformitäten.  Bei  den 
leichten  Graden  derselben  ist  die  Ohrmuschel  in  ihrer  Form  noch 
annähernd  gut  erhalten,  die  Verbildung  trifft  meist  einzelne  Teile  der 
Muschel  stärker  als  andere,  so  daß  z.  B.  der  untere  Teil  der  Muschel 

annähernd  normal  ist,  während  der 
obere  verkrüppelt  oder  wie  gespalten 
erscheint  (Fig.  330).  In  stärkeren 
Graden  hat  die  Ohrmuschel  an  Masse 
abgenommen,  sie  erscheint  gegen  die 
Norm  verkleinert.  Diese  Formen  der 
Mißbildungen  werden  als  Mikrotie 
bezeichnet.  Sehr  häufig  wird  die 
Muschel  durch  einen  länglichen  Wulst 
dargestellt,  der  seiner  Beschaffenheit 
nach  meist  dem  stark  verdickten 
Helix  gleicht  (Fig.  331  und  332).  - 
Bei  noch  stärkerem  Grade  findet  sich 
an  Stelle  der  Muschel  nur  ein  kleines 
höcker-  oder  lappenartiges  Gebilde, 
das  in  seiner  Form  dem  Ohr- 
läppchen gleichen  kann  (Fig.  333). 
Seltener  ähnelt  die  rudimentäre 
Muschel  in  ihrer  Form  der  normalen 
(Fig.  334).  Bei  allen  Formen  der 
Mikrotie  gilt  als  Regel,  daß  der  Gehör- 
gang atresiert  ist.  Eine  seltene  Aus- 
nahme stellt  Fig.  334  dar.  Es  findet  sich  hier  bei  hochgradiger  Mikrotie 
normaler  Gehörgang,  der  nur  durch  das  nach  vorn  geklappte  Ohr- 
muschelrudiment verdeckt  ist.  Das  übrige  Ohr  ist  ebenfalls  normal,  so 
daß  hier  die  Mißbildung  ganz  auf  die  Ohrmuschel  beschränkt  ist. 

Bei  den  bis  jetzt  besprochenen  Formen  stellt  die  Ohrmuschel- 
mißbildung ein  zusammenhängendes  Gebilde  an  normaler 
Stelle  dar.  Weiter  kommt  auch  eine  Dislokation  der  Muschel  vor 
und  eine  Verkrüppelung,  bei  der  sich  an  Stelle  der  Muschel  mehrere 


Fig.  330.  OhrmuscheldifFormität. 
Spaltung  des  oberen  Abschnittes. 


Mikrotie. 
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nicht  im  Zusammenhang  stehende  höckerige  GebiJde  finden.  Häufig 
ist  beides  kombiniert. 


Fig.  333.  Fig.  334. 

Mg.  333.    Mikrotie.    Lobulusartiges  Ohrmuschelrudiment. 

Fig.  334.   Mikrotie.   (Präparat  des  Heidelberger  pathol.  Institutes.) 

Eine  Verlagerung  der  vollständig  normalen  Muschel  kommt 
wohl  nicht  vor,  meist  ist  die  verlagerte  Ohrmuschel  mehr  oder 
weniger  stark  difformiert.  Die  Verlagerung  findet  in  der  Richtung 
nach  unten  oder  nach  vorn  und  unten  statt.  Bei  der  Dislo- 
kation nach  unten  kommt  die  Muschel  an  den  Hals  zu  liegen,  man 
könnte  eine  derartige  Mißbildung  als  Halsohr  bezeichnen.  Es  sind 
Fälle  beschrieben ,  bei  denen  die  Ohrmuschelrudimente  über  der 
Mitte  des  Kopfnickers  ihren  Sitz  hatten.  Fig.  335  stellt  einen  Fall 
dar,  bei  dem  die  Dislokation  geringgradiger  ist.  Es  finden  sich  unter- 
lialb  der  normalen  Stelle  der  Muschel  zwei  lappenförmige  Gebilde, 
die  durch  einen  größeren  Zwischenraum  voneinander  getrennt  sind. 

Bei  Verlagerung  in  der  Richtung  nach  vorn  und  unten  kommt 
-die  Ohrmuschel  auf  die  Wange  zu  liegen,  wir  bezeichnen  diese 
Mißbildung  als  Wangenohr,  M e  1  o t u s  (Ranke).  Bei  dem  geringsten 
Grade  ist  die  Ohrmuschel  nur  wenig  tiefer  gerückt  und  so  gedreht, 
daß  ihre  Ansatzlinie  schräg  von  hinten-oben  nach  vorn-unten  verläuft 
und  das  Läppchen  dem  Mundwinkel  genähert  ist  (Fig.  336).  Bei  einem 
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weiteren  Grade  liegt  die  verkrüppelte  Ohrmuschel  in  der  Höhe 
des  Mundes  auf  der  Wange.  Fig.  337  stellt  einen  derartigen  Fall  dar. 
Hier  findet  sich  vor  einem  höckerigen,  an  die  Ohrmuschelform  er- 
innernden Gebilde  noch  ein  kleiner  knopfartiger  Anhang  näher  dem 
Munde.  Die  Ohrmuschel  wird  also  durch  zwei  nicht  in  Zusammen- 
hang stehende  Gebilde  ersetzt.    Als  dritten  Grad  von  Melotus 


Fig.  335.  Rudimentäre  Ohrmuschel  mit  Verlagerung  nach  unten.  (Präparat 
des  Heidelberger  pathol.  Institutes.) 

kann  man  endlich  die  Form  bezeichnen,  die  durch  Fig.  338  und  339 
dargestellt  wird.  Es  findet  sich  hier  beiderseits  in  der  Richtung  von 
der  normalen  Ansatzstelle  des  Ohres  nach  dem  Mundwinkel  auf 
narbigem  Unter  gründe  eine  Reihe  von  unregelmäßigen  Wülsten  und 
Höckern,  welche  die  difi'ormierte  und  dislozierte  Ohrmuschel  darstellen. 


Fig.  336.  Fig.  337. 


Fig.  336.  Abnormer  Ansatz  der  leicht  difformierten  Ohrmuschel,  wodurch  das 
Läppchen  dem  Mundwinkel  genähert  ist  (dabei  Colobom  der  Iris  und  Chorioidea). 
Fig.  337.    Wangenohr  (Melotus). 

Den  höchsten  Grad  von  Ohrrauschelmißbildung  stellt  der  voll- 
ständige Defekt  der  Ohrmuschel  dar.  Diese  Mißbildung  ist  bei  sonst 
normal  entwickelten  Individuen  äußerst  selten.  Es  finden  sich  zwar 
in  der  Literatur  mehrere  Fälle  als  „Ohrmuscheldefekt"  angeführt,  doch 
handelt  es  sich  hier  nur  um  hochgradige  Mikrotie.    Außer  einigen 


Ohrmuscheldefekt. 
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älteren  ungenauen  Mitteilungen  existiert  nur  ein  Fall  von  totalem  Defekt 
der  Ohrmuschel  (Chiari).  Fig.  337  stellt  diesen  Fall  dar      Es  findet 


i 
I 

Fig.  338.  Fig.  339. 

Fig.  338  u.  339.   Melotus  höchsten  Grades. 


Fig.  340.  Defekt  der  Ohrmuschel.   (Präparat  des  Straßburger  pathol.  Institutes.) 

sich  hier  keine  Spur  von  Ohrmuschel,  die  Schädelhaut  zieht  vollständig 
glatt  über  die  Stelle  hin,  an  der  das  Ohr  sich  finden  sollte. 

1)  Herr  Prof.  Chiaei  hatte  die  große  Liebenswürdigkeit,  mir  die  Reproduktion 
des  Falles  (Mus.-No.  3733)  zu  gestatten,  wodurch  ich  ihm  zu  großem  Danke  ver- 
pflichtet bin. 
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Genese. 

Die  stärkeren  Mißbildungen  der  Ohrmuschel,  be~ 
sonders  die  verschiedenen  Formen  der  Mikrotie,  sind  auf  eine 
frühe  Entwicklungsperiode  zurückzuführen.  Die  höckerige  Beschaffen- 
heit des  Muschelrudimentes  erinnert  manchmal  an  die  Auricularhöcker, 
doch  ist  die  formale  Genese  im  einzelnen  nicht  zu  erkennen.  Die 
bessere  Ausbildung  einzelner  Abschnitte,  besonders  des  Lobulus,  zeigt, 
daß  die  Entwicklung  der  einzelnen  Teile  bis  zu  einem  gewissen  Grade 
unabhängig  voneinander  vor  sich  gehen  kann.  Den  höchsten  Grad 
der  Hemmungsmißbildung  stellt  der  vollständige  Defekt  der  Muschel 
dar,  ihr  teratogenetischer  Terminationspunkt  ist  in  die  ersten  Wochen 
der  embryonalen  Entwicklung  zu  legen. 

Man  könnte  daran  denken,  der  mangelhaften  Ausbildung  der  Ohrmuschel  eine 
prospektive  phylogenetische  Bedeutung  beizulegen.  Die  Ohrmuschel  des  Menschen 
stellt  ein  Organ  dar,  das  sich  auf  dem  Wege  der  Eückbildung  befindet ;  so  wie  uns 
die  Teratologie  als  Atavismen  Formen  der  Vergangenheit  zeigt,  so  könnte  sie  uns 
auch  Formen  der  Zukunft  zeigen,  die  eben  bei  der  Ohrmuschel  noch  eine  weiter 
fortgeschrittene  ßückbüdung  darstellen.  Daß  dieser  Standpunkt  falsch  wäre  und  daß 
wir  sicher  die  Mikrotie  nicht  als  „progressive  Bildung"  auffassen  dürfen,  zeigt  die 
Tatsache,  daß  sie  stets  kombiniert  ist  mit  einer  Atresie  des  Gehörganges,  einer  Miß- 
bildung, die  sicher  nicht  als  ein  Zukunftszustand  angesehen  werden  darf! 
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Auricularanhänge. 

Analoge  höcker-  und  lappenartige  Gebilde,  wie  sie  sich  bei  dem 
Melotus  auf  der  Wange  als  Ohrmuschelrudimente  finden,  kommen  auch 
im  Zusammenhang  mit  einer  am  richtigen  Ort  sich  befindenden  Ohr- 
muschel vor.  Die  Ohrmuschel  ist  dabei 
entweder  normal  gebildet  oder  mehr  oder 
weniger  verkrüppelt.  Die  Größe  dieser 
als  Auricularanhänge  bezeichneten 
Gebilde  ist  verschieden,  von  kleinen 
warzenförmigen  Gebilden  kommen  Ueber- 
gänge  bis  zu  großen  lappigen  Anhängen 
vor  (Fig.  341).  Selten  sind  sie  in  der 
Einzahl  vorhanden,  häufiger  finden  sich 
mehrere.  Sie  sitzen  am  häufigsten  vor 
dem  Ohre  (Fig.  342),  meist  durch  eine 
normale  Hautpartie  von  ihm  getrennt, 
manchmal  stehen  sie  auch  mit  dem  Tragus 
oder  Helix  ascendens  in  Zusammenhang 
(Fig.  343).  Nur  selten  kommen  sie  an 
anderen  Stellen,  so  hinter  dem  Ohr, 
am  Ohrläppchen  (Fig.  341),  am  Halse 
unter  dem  Ohr  vor.  Der  Bau  der  Auricularanhänge  ist  nach 
ViRCHOW  folgender:  sie  bestehen  aus  Haut,  Unterhaut  und  Knorpel. 


Fig.  341.  Große  Auricular- 
anhänge (nach  Haetmann). 


Auricularanhänge. 
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Die  Haut  ist  in  der  Regel  glatt,  zuweilen  stark  mit  feinen  Haaren 
besetzt.  Darunter  liegt  ein  manchmal  sehr  mächtiges  und  mäßig  gefäß- 
reiches Fettpolster;  zu  innerst  findet  sich  Netzknorpel  in  Form  eines 
soliden  Zapfens  oder  einer  zungenförmigen  Platte  oder  eines  rundlichen 
Kornes.  Der  Knorpel  reicht  ziemlich  tief  in  das  unterliegende  Gewebe 


Fig.  342.  Fig.  343.  Fig.  344. 


Fig.  342.    Kleiner  Anriciilaranhang  vor  Helix  ascendens. 
Fig.  343.    Auricularanhänge  am  Tragus. 
Fig.  344.    Auricularanhang  am  Lobulus. 

hinein,  ohne  jedoch  in  der  Regel  mit  dem  Ohrknorpel  in  kontinuier- 
licher Verbindung  zu  stehen.  —  Max  Schultze  fand  in  einem  Falle 
einen  Knorpelfortsatz,  der  in  die  Tiefe  zwischen  Temporaiis  und 
Masseter  sich  erstreckte  und  mit  dem  Periost  des  Unterkiefers  in 
Verbindung  stand. 

Haben  die  Auricularanhänge  eine  bedeutende  Größe,  so  machen  sie  den  Eindruck 
einer  verkrüppelten  überzähligen  Ohrmuschel.  Man  hat  solche  Fälle  als  Polyotie 
bezeichnet  und  angenommen,  daß  sie  in  wirkliche  Mehrfachbildung  der  Ohrmuschel 
übergehen  (Viechow).  Ueberzählige  ausgebildete  Ohrmuscheln  kommen 
jedoch  bei  Einzelindividuen  nicht  vorl  In  der  Literatur  finden  sich  häufig  einzelne 
derartige  Beobachtungen  älterer  Autoren  zitiert  (Cässebohm,  Fielitz,  Biekett). 
Es  handelt  sich  jedoch  hier  entweder  um  große  Auricularanhänge  oder  um  Doppel- 
mißbüdungen.  Es  erscheint  deshalb  angebracht,  den  Namen  Polyotie  überhaupt 
fallen  zu  lassen. 

Genese. 

Für  das  Verständnis  der  Genese  der  Auricularanhänge 
ist  die  Tatsache  von  Wichtigkeit,  daß  sie  häufig  mit  ausgedehnteren 
Störungen  im  Gebiete  der  Kiemenbogen  kombiniert  sind. 
ViRCHOw  hat  zuerst  hierauf  aufmerksam  gemacht  und  darauf  hin- 
gewiesen, daß  es  oft  möglich  ist,  bei  Vorhandensein  zahlreicher  Miß- 
bildungen „die  näher  zusammengehörigen  auch  zusammenzulegen  und 
die  verschiedenen  Störungskreise  festzustellen,  deren  Koinzidieren  die 
Gesamtstörung  erklärt".  „Ein  solcher  Störungskreis  wird  durch  die 
Auricularanhänge  bezeichnet."  —  Die  Tatsache,  daß  ihre  Struktur  ganz 
analog  der  des  äußeren  Ohres  ist,  weist  ferner  darauf  hin,  daß  sie 
wie  dieses  zu  den  Kiemenbogen  Beziehungen  haben.  Dazu  kommt 
noch  der  Umstand,  daß  ganz  analoge  Gebilde  bei  mangelhafter  Ent- 
wicklung der  Ohrmuschel  sich  an  ihrer  Stelle  finden,  als  einzige 
Andeutung  derselben.  Fig.  315  stellt  einen  solchen  Fall  dar,  es 
findet  sich  hier  bei  einer  mit  Spaltung  des  Gesichts  kombinierten 
Mißbildung  an  Stelle  der  Ohrmuschel  ein  typischer,  größerer  „Auri- 
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cularanhang" ;  auch  bei  dem  Melotus  Fig.  338  und  339  handelt  es  sich 
um  eine  Reihe  von  solchen  Gebilden,  die  auf  dem  Boden  einer  queren 
Wangenspalte  eingepflanzt  sind.  —  Es  erscheint  daher  klar,  daß  die 
Auricularanhänge  dieselbe  Genese  wie  die  Ohrmuschel  haben,  und  daß 
sie  Produkte  der  Kiemenbogen  sind.  —  Genaueres  über  ihre 
Genese  ist  nicht  bekannt,  ja  die  Ansichten  der  Autoren  darüber, 
welchen  Kieraenbögen  sie  entstammen,  gehen  zum  Teil  noch  weit  aus- 
einander. Max  Schultze  glaubt,  daß  es  sich  in  dem  von  ihm  unter- 
suchten Fall  entweder  um  einen  abnormen  Fortsatz  des  1.  Kiemen- 
bogens,  oder  aber  um  einen  überzähligen  Kiemenbogen  handelt. 
Heusinger  sieht  den  von  ihm  beobachteten  Knorpelauswuchs  als 
Ueberrest  des  3.  Bogens  an.  Hermes  nimmt  den  2.  Bogen  als  Ur- 
sprungsstätte an.  —  Kostanecki  und  Mielecki  sehen  die  am  Halse 
befindlichen  Auswüchse  als  Produkte  des  2.,  die  vor  dem  Ohr  be- 
findlichen als  solche  des  1.  Bogens  an,  sie  betrachten  die  Auri- 
cularanhänge als  eine  heterotope  Reproduktion  der- 
jenigen Teile,  aus  denen  sich  die  Ohrmuschel  ent- 
wickelt. —  Diese  letztere  Ansicht  hat  die  größte  Wahrscheinlich- 
keit für  sich,  und  ihr  haben  sich  auch  die  späteren  Autoren  meist 
angeschlossen.  —  In  der  Mehrzahl  der  Fälle  handelt  es  sich  um 
Exzeßbildungen;  den  höchsten  Grad  stellen  die  großen  lappigen 
Anhänge  bei  wohlentwickelter  Muschel  dar  (Fig.  341).  Rechnen  wir 
jedoch  auch  die  kleinen  Anhänge  bei  stark  verkleinerter  Ohrmuschel 
und  endlich  noch  die  Gebilde  dazu,  die  sich  an  Stelle  einer  nicht  ent- 
wickelten Ohrmuschel  finden,  so  ist  offenbar,  daß  wir  diese  Formen 
als  Hemmungsbildungen  bezeichnen  müssen.  Zwischen  den 
beiden  Extremen  könnten  wir  eine  „morphologische  Reihe"  bilden  und 
so  einen  allmählichen  Uebergang  zwischen  dem  Monstrum  per  excessum 
und  M.  per  defectum  darstellen,  ein  Beweis  dafür,  daß  dieser  Unter- 
scheidung in  genetischer  Beziehung  kein  großer  Wert  beizulegen  ist. 


Fistula  auris  congenita. 

Mit  Fistula  auris  congenita  (Betz)  bezeichnet  man  feine  Gänge, 
die  in  der  Umgebung  des  Ohres  oder  in  der  Auricula  selbst  ihren 
Sitz  haben  und  meist  blind  enden,  selten  mit  den  Mittelohrräumen 
in  Verbindung  stehen.  —  Die  Ohrmuschel  ist  dabei  entweder  normal 
entwickelt  oder  mißbildet.  —  Die  Lage  der  Fisteln  ist  am  häufigsten 
vor  dem  Ohr  am  Helix  ascendens  oder  vor  dem  Tragus,  seltener  in 
der  Muschel  selbst,  am  Antitragus,  Grus  helicis,  zwischen  Helix  und 
Tragus  und  am  Lobulus.  —  Ihre  Ausdehnung  ist  verschieden.  In  der 
Mehrzahl  der  Fälle  beträgt  die  Länge  1 — IV2  cm.  Im  geringsten 
Grade  stellen  sie  nur  seichte  Grübchen  dar,  im  höchsten  Grade  einen 
mehrere  Zentimeter  langen  Gang,  der  mit  dem  Mittelohr  kommuniziert. 
Die  letzteren  Fälle  sind  äußerst  selten.  Riedel  exstirpierte  eine  der- 
artige Fistel,  die  hinter  dem  Kieferwinkel  in  die  Höhe  führte  und  durch 
die  man  eine  Sonde  in  das  Mittelohr  einführen  konnte.  De  Ruyter 
sah  einen  analogen  Fall. 

ViRCHOw  beschreibt  eine  vollkommene  Halsrachenfistel  in  un- 
mittelbarer Verbindung  mit  einem  defekten  und  dislozierten  äußeren  Ohr 
(Fig.  345).  Die  äußere  Mündung  befand  sich  zwischen  Kieferwinkel  und 
Warzenfortsatz,  hinter  einem  Auricularanhang,  die  innere  stellte  eine 


Fistula  auris  congenita. 
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trichterförmige  Tasche  an  der  Uebergangsstelle  von  den  Choanen  zu 
dem  Rachen  dar. 

Grunert  fand  bei  der  histologischen  Untersuchung  folgenden 
Bau:  Mehrschichtiges  Plattenepithel  mit  Verhornung,  typische  Rete- 
leisten.  Zwei  Cutisschichten.  Ein- 
zelne Haare  mit  Talgdrüsen  und 
Schweißdrüsen     mit  erweitertem 

Gange.     Fettreiches     subkutanes  /  ... 

Bindegewebe.    —    In    zahlreichen  /  \ 

Fällen    sondern   die   Fisteln   eine  i  \ 


rahmige,  weißgelbliche  Flüssigkeit 
ab,  in  der  histologisch  Epithelzellen 
und  Eiterkörperchen  nachweisbar 
sind.  Durch  Retention  kann  es 
zur  Bildung  kleiner  Cysten  kom- 
men. Mehrmals  ist  bei  Mittelohr- 
eiterung eine  stärkere  Sekretion 
der  Fisteln  beobachtet  worden.  — 
Außer  beim  Menschen  sollen 
die  Fisteln  bei  Schafen  und  Pferden 
vorkommen  (Heusinger),  und  zwar 
ziemlich  häufig.  Beim  Menschen 
beobachtete  sie  Urbantschitsch 
in  seinem  Wiener  Material  nicht  so 

sehr  selten,  unter  2000  Patienten  fanden  sich  6mal  einseitige,  3mal 
beiderseitige  Fisteln  und  3mal  stecknadelkopfgroße  Grübchen.  Bei 
dem  Heidelberger  Material  sind  sie  bedeutend  seltener. 


/ 


Fig.  345. 
VmcHow). 


Komplette  Ohrfistel  (nach 


Genese. 

Die  Fistula  auris  congenita  wird  von  den  meisten  Autoren  als 
ein  branchio genes  Gebilde  angesehen.  Schon  Betz,  der  sie 
als  erster  beschrieb,  führt  sie  auf  die  erste  Kiemenspalte  zurück. 
„Diese  verwächst  bekanntlich  in  der  Mitte  und  bildet  somit  zwei 
Löchelchen,  von  denen  das  obere  zum  äußeren  Gehörgange  sich  for- 
miert, dagegen  das  untere  bald  verschwindet.  Der  Persistenz  dieses 
unteren  Löchelchens  schreibe  ich  die  Entstehung  der  Fistula  auris 
congenita  zu."  —  Spätere  üntersucher  haben  sich  dieser  Ansicht  an- 
geschlossen (Heüsinger,  Schede  u.  a.),  wenn  sie  allerdings  auch  den 
Vorgang  sich  nicht  so  einfach  vorstellen.  Einen  Beweis  für  die  Richtig- 
keit ihrer  Anschauung  sehen  die  Autoren  auch  darin,  daß  die  Ohr- 
fistel häufig  mit  anderen  branchiogenen  Mißbildungen, 
besonders  mit  Halsfisteln,  kombiniert  ist  (Heusinger,  Urban- 
tschitsch, Paget  u.  a.).  —  Dieser  Ansicht  nach  würde  also  die 
Fistel  auf  den  übriggebliebenen  Abschnitt  der  ersten  Spalte  zurück- 
zuführen sein,  der  nicht  zur  Bildung  des  tubotympanalen  Raumes 
etc.  verwendet  wird.  Es  besteht  danach  in  genetischer  Beziehung  ein 
naher  Zusammenhang  zwischen  Fistel  und  Gehörorgan. 
Auch  Urbantschitsch  führt  die  Fistel  auf  den  ersten  Kiemengang 
zurück  und  bestreitet  gemäß  seiner  Ansicht  über  die  Genese  des 
Mittelohrs  diesen  Zusammenhang.  —  Diesen  branchiogenen  Theorien 
gegenüber  ist  His  der  Ansicht,  daß  die  Fistel  mit  der  primären  Ohr- 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  39 
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spalte  nichts  zu  tun  hat.  Ihre  häufigste  Lage  vor  dem  Crus  helicis  spricht 
seiner  Ansicht  nach  dagegen,  da  die  Fossa  angularis,  die  der  ersten 
äußeren  Visceralfurche  entspricht,  gar  nicht  bis  zu  dieser  Stelle  reicht. 
Er  glaubt  vielmehr,  daß  die  Fistel  ihren  Ursprung  einer  ungenügenden 
Verwachsung  zwischen  Crus  helicis  und  supratragicum  ihre  Entstehung 
verdankt.  —  Das  Studium  einer  Reihe  eigener  Fälle  im  Vergleich  mit  den 
zahlreichen  der  Literatur  macht  es  mir  wahrscheinlich,  daß  unter  dem 
Namen  Fistula  auris  congenita  nicht  ein  und  dasselbe  Gebilde  be- 
schrieben wird.  Wir  finden  hier  einmal  richtige  Fisteln  von  bedeuten- 
der Länge.  Die  größte  Ausbildung  hat  diese  Art  in  dem  Falle  von 
ViRCHOW,  bei  dem  eine  Sonde  bis  zum  Nasenrachenraum  eingeführt 
werden  konnte  (Fig.  345).  Diese  erste  Form  der  Fisteln  ist 
wohl  sicher  branchiogenen  Ursprungs  und  wir  könnten  indem 
ViRCHOwschen  Falle  von  einem  abnormen  Gehörgang  tubotympa- 
nalen  Raum  sprechen,  wenn  wir  die  KÖLLiKERSche  Ansicht  von  der 
Genese  des  Mittelohrs  annehmen.  —  Zu  dieser  Form  von  Fistel 
sind  wohl  auch  die  seltenen  Fälle  von  sog.  Gehörgangsverdoppelung 
rechnen.  Außer  dem  Gehörgang  hat  sich  hierbei  noch  ein  weiterer 
Gang  als  Rest  der  äußeren  Visceralfurche  erhalten.  Dieser  zweite 
Gang  endet,  wie  die  Fälle  zeigen,  stets  blind  und  ist  weniger  ent- 
wickelt als  der  Gehörgang. 

Bei  der  zweiten  Form  von  Fisteln  handelt  es  sich  um  kleine 
Grübchen  oder  kurze  Gänge,  die  an  den  verschiedensten  Stellen  der 
Muschel  ihren  Sitz  haben  können.  Diese  Form  ist  nicht  so  außer- 
ordentlich selten  wie  die  erste  und  findet  sich  meist  bei  mißbildeten 
Ohren,  doch  auch  bei  normalen.  Sie  entsteht  durch  eine  mangel- 
hafte Verwachsung  der  Auricularhöcker  resp.  der  die  Ohr- 
muschel aufbauenden  Gebilde.  —  Nach  dieser  Auffassung  müssen 
wir  auch  einen  verschiedenen  teratogenetischen  Terminationspunkt  für 
die  beiden  Formen  annehmen,  der  der  ersten  fällt  in  die  7.  Woche, 
da  zu  dieser  Zeit  normalerweise  der  Verschluß  der  1.  Kiemenspalte 
stattfindet,  der  der  zweiten  Form  in  den  4.  oder  5.  Monat,  da  erst 
zu  dieser  Zeit  die  sekundären  Entwicklungsvorgänge  der  Ohrmuschel 
ihren  Abschluß  erreicht  haben. 
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Angeborene  Geschwülste  der  Ohrmuschel. 

Tumoren  kommen  nur  äußerst  selten  angeboren  am  Ohr  vor. 
Beobachtet  sind  Angiom  (Jüngken)  und  Lymphangiom.  In  einem 
Falle  von  Ziegler  erschien  die  Ohrmuschel  durch  eine  derartige 
Geschwulst  um  das  Vierfache  vergrößert,  ähnelte  in  ihrer  Beschaffen- 
heit einer  „frischen  Feige".  Speth  beschreibt  ein  angeborenes,  großes, 
blumenkohlartiges  Papillom,  das  fast  die  ganze  Ohrmuschel  einnahm. 
Einen  stark  behaarten  N  a  e  v  u  s ,  der  fast  das  ganze  Läppchen  bedeckte, 
habe  ich  beobachtet  (Fig.  347). 


Fig.  347.  Stark  behaarter  Naevus 
Fig.  346.   Dermoid  der  Ohrmuschel.  des  Ohrläppchens. 

Dermoide  kommen  auch  vor.  Durch  postembryonales  weiteres 
Wachstum  können  sie  eine  bedeutende  Größe  annehmen  (Fig.  346). 
ViRCHOw  sah  einen  Dermoidsack  mit  öligem  Inhalt  in  Verbindung 
mit  einer  dicht  vor  der  Carotis  gelegenen  Platte  von  Netzknorpel.  Er 
faßt  den  Tumor  als  eine  Art  von  Reproduktion  der  dem  äußeren  Ohr 
angehörigen  Teile  auf  und  bezeichnet  ihn  alsauriculares  Teratom. 
—  Warzen,  die  nach  ihrem  histologischen  Befunde  als  aberrierte 
Brustwarzen  aufgefaßt  wurden,  sind  am  Ohr  mehrmals  •  beschrieben 
worden  (Barth,  Haug),  doch  kann  es  sich  der  anatomischen  Be- 
schreibung nach  auch  um  einfache  Talgdrüsenwucherungen  gehandelt 
haben. 
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Gehörgang. 

Der  Gehörgang  des  Neugeborenen  ist  nur  unvollkommen  ausgebildet,  ein 
knöcherner  Gehörgang  existiert  noch  nicht,  er  ist  ein  Produkt  der  späteren  Ent- 
wicklung. Viele  als  „Mißbildungen"  beschriebene  Abweichungen  von  der  Norm  sind 
auf  Störungen  dieser  postembryonalen  Entwicklung  zurückzuführen  und  deshalb  streng 
genommen  nicht  bei  den  kongenitalen  Mißbildungen  zu  besprechen.  Da  jedoch  ihre 
Anlage  embryonal  ist  und  auch  sonst  in  der  Mißbildungslehre  keine  scharfe  Grenze 
gezogen  wird,  z.  B.  bei  dem  Riesenwuchs,  soUen  sie  auch  kurz  mit  betrachtet  M'erden. 

39* 
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Die  geringste  Abweichung  von  der  Norm  stellen  die  Verengerungen 
des  Gehörganges  dar.  Sie  können  den  ganzen  Gehörgang  einnehmen 
(Schwartze)  oder  nur  zirkumskripte  Partien.    So  sah  Tröltsch 

eine  ringförmige  Verengerung  in 
der  Mitte  beider  Gehörgänge.  Oft 
betrifft  die  Verengerung  nur  den 
knöchernen  Gehörgang.  Durch  dif- 
fuse Hyperostose  desselben 
kann  es  zur  hochgradigen  Ein- 
engung des  Lumens  kommen,  so 
daß  es  nur  durch  einen  schlitz- 
förmigen Raum  dargestellt  wird. 
Hartmann  fand  bei  der  Unter- 
suchung von  9630  Schädeln  in 
14  P'ällen  solche  Gehörgänge,  und 
zwar  stets  doppelseitig.  —  Ist  die 
Knochenneubildung  zirkumskript 
an  den  Rändern  des  Os  tympanicum, 
so  kommt  es  zur  Ausbildung  von 
Exostosen,  die  am  Annulus 
tympanicus  oder  etwas  lateral  von 
dem  Trommelfell  als  höckerige,  oft 
perlartige  Gebilde  in  der  Ein-  oder 
Mehrzahl  in  das  Lumen  des  Gehör- 
ganges hineinragen. 
Die  Verengerung  des  Gehörganges  kann  so  hochgradig  sein,  daß 
es  schwierig  ist,  intra  vitam  ein  Lumen  überhaupt  nachzuweisen 
(Tröltsch).  Diese  Fälle  bilden  die  Uebergänge  zu  dem  Gehörgangs- 
verschluß, der  Atresie  des  Gehörganges. 

Die  Atresie  des  Grehörganges  ist  membranös  oder  knöchern. 
Der  membranöse  Verschluß  sitzt  entweder  direkt  am  Eingange, 


Tig.  348.  Atresia  auris  con- 
2;enita*init  nur  geringer  Difformität 
3er  Muschel. 


Fig.  349.  Häutige  Atresie  des  Gehörganges.  Längsschnitt. 
Gehörganges,  K  Knorpel,  F  fibröser  Strang  am  bünden  Ende. 


L  Lumen  des 


SO  daß  die  Haut  der  Concha  glatt  darüber  wegzieht  (Fig.  348)  oder 
nur  ein  seichtes  Grübchen  den  Gehörgang  andeutet,  oder  es  besteht 
ein  mehr  oder  weniger  langer  Gang,  der  sich  dann  verjüngt  und  blind 


Gehörgangsmißbildung. 
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endet.    An  Stelle  des  fehlenden  Gehörganges  kann  sich  ein  fibröser 
Strang  finden  (Politzer).  —  Fig.  348  zeigt  ein  derartiges  Präparat ; 
es  besteht  hier  ein  ca.  1  cm  langer  Gehörgang,  der  durch  Knorpel- 
platten gestützt  wird,  an 
dem    blinden  Ende  setzt 
sich    ein    derber  fibröser 

Strang  an,  der  medial  ver-  ^ 
läuft    und    sich    an    eine  v 
Bindegewebsmasse,  die  vor 
dem  Annulus  tympanicus 
liegt,  anheftet. 

Bei  der  knöchernen 
Atresie  findet  sich  an 
Stelle  des  Os  tympanicum 
eine  solide,  dicke  Knochen- 
wand. In  derselben  kann 
eine  feine  Oeffnung  vor- 
handen sein,  oder  es  liegt 
eine  kleine  Vertiefung  in 
der  Mitte  (Blau),  oder  end- 
lich sie  ist  vollständig  glatt. 
In  solchen  Fällen  findet 
man  nach  Ablösung  der 
Muschel  keine  Andeutung 

eines  Gehörganges,  nur  eine  glatte  Fläche,  die  nach  oben  in  die  Tem- 
poralisfascie  übergeht  und  der  die  Parotis  aufgelagert  ist  (Fig.  350). 

Diese  Form  stellt  den  höchsten  Grad  der  Mißbildung,  das  voll- 
ständige Fehlen  des  Gehörganges  dar. 

Die  Atresie  des  Gehörganges  ist  in  der  Eegel  kombiniert  mit  hochgradiger 
Mißbildung  der  Muschel  und  Fehlen  des  Trommelfelles.  Nur  wenige  FäUe  sind 
bekannt,  bei  denen  eine  gut  ausgebildete  Ohrmuschel  vorhanden  war  (Obebteuffer, 
Jakobson,  Blau,  Töröck).  Noch  seltener  ist  das  Vorhandensein  eines  Trommel- 
felles bei  Atresie.  Moldenhauer  schreibt  sogar:  „Niemals  jedoch  ist  bei  voll- 
kommener Atresie  des  Gehörganges  das  Vorhandensein  eines  Trommelfelles,  wenn 
auch  nui-  in  rudimentärer  Form,  konstatiert  worden."  Das  Präparat  (Fig.  349)  steht 
in  dieser  Beziehung  eine  seltene  Ausnahme  dar,  es  fand  sich  hier  bei  der  Präparation 
unter  der  an  Stelle  des  Gehörgangendes  vorhandenen  Bindegewebsmasse  ein  gut 
entwickeltes,  nur  wenig  abnormes  Trommelfell  (Fig.  351). 


Fig.  350.  Fehlen  des  äußeren  Gehörganges 
(Muschel  dabei  gut  ausgebildet,  nur  leicht  dif- 
formiert).  Aeußere  Haut  und  Musculus  sterno- 
cleidoniastoideus  abpräpariert.  —  T  Musculus 
temporalis,  Pz  Processus  zygomaticus,  P  Parotis, 
ii'FaciaUs,  JVena  jugularis,  £  Musculus  biventer. 


Verdoppelung  des  Gehörganges. 

In  der  älteren  Literatur  (Linke)  finden  sich  häufig  als  kongenitale 
Mißbildungen  Fälle  von  Verdoppelung  des  Gehörganges  mitgeteilt. 
Zum  Teil  handelt  es  sich  wohl  hier  nicht  um  Mißbildungen,  sondern 
um  später  erworbene  Zustände  und  die  sog.  Gehörgangsverdoppelung 
ist  durch  Membranen,  die  auf  entzündliche  Vorgänge  zurückzuführen 
sind,  hervorgebracht.  In  der  neuen  Literatur  sind  3  Fälle  mitgeteilt, 
die  wohl  einwandfrei  als  Mißbildungen  aufzufassen  sind  (Brieger, 
GuRANOwsKi,  Habermann).  Es  fand  sich  außer  dem  bis  zum  Trommel- 
fell verlaufenden  Gehörgang  ein  blind  endender  zweiter  Gang.  Im 
Falle  Habermann  war  derselbe  7  mm  lang  und  lag  unter  dem  normalen 
Gange,  im  Falle  Brieger  12  mm  lang  und  oberhalb  des  bis  zum 
Trommelfell  führenden  Ganges.  In  beiden  Fällen  waren  außerdem 
Auricularanhänge  vorhanden.  Beim  Falle  Guranowski  war  die  Muschel 
normal,  der  Gehörgang  wurde  durch  ein  häutiges,  nicht  narbiges  Septum 
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in  einen  vorderen  blind  endenden  und  einen  hinteren  normal  tiefen  Ab- 
schnitt getrennt. 

Strangförmige  Gewebsbrücken  zwischen  den  Wänden  des  Gehörganges  sind 
von  Moos  als  angeborene  Mißbildung  beschrieben  worden.  Es  erscheint  nicht  aus- 
geschlossen, daß  es  sich  hier  um  später  erworbene  Ziistände  gehandelt  hat. 

Genese. 

Von  den  Mißbildungen  des  Gehörganges  ist  der  vollständige  Gehör- 
gangsmangel eine  Hemmungsbildung,  deren  teratogenetischer  Ter- 
minationspunkt  in  die  früheste  Entwicklungsperiode  zu  verlegen  ist. 

Bei  den  partiellen  Atresien  sind  zweierlei  Entstehungsmöglich- 
keiten vorhanden,  einmal  kann  es  sich  um  mangelhafte  primäre  An- 
lagen handeln,  dann  aber  auch  um  sekundäre  Verschlüsse  durch  Ver- 
klebungen und  Verwachsungen.  Der  Terminationspunkt  für  diese  Formen 
ist  in  die  letzten  Embryonalmonate  zu  verlegen,  für  die  ersten  dagegen 
in  den  1.  Monat  der  Entwicklung.  Die  Verengerungen  durch  Exostosen 
und  Hyperostosen  des  Annulus  tympanicus  haben  eine  sehr  späte 
Entstehungszeit,  wenn  sie  nicht  überhaupt  erst  während  der  post- 
embryonalen Entwicklung  zur  Ausbildung  gekommen  sind.  Dasselbe 
gilt  für  die  auf  Hemmungen  in  der  Ausbildung  des  Deckknochens 
zurückzuführenden  Lücken  im  Annulus  tympanicus,  die  erst  postfötal 
bei  der  Ausbildung  des  knöchernen  Gehörganges  an  Ausdehnung  und 
Bedeutung  gewinnen.  —  Die  sogenannte  Gehörgangsverdoppelung 
wurde  schon  oben  betrachtet. 
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Weitere  Literatur  daselbst  und  bei  Ohrmuschel,  Hittelohr  und  in  den  zusammen- 
fassenden Arbeiten. 

B.  Mittelohr. 

In  der  Literatur  finden  sich  38  mehr  oder  weniger  exakte  ana- 
tomische Untersuchungen  über  Mittelohrmißbildungen  mitgeteilt,  ich 
selbst  hatte  Gelegenheit,  zwei  derartige  Gehörorgane  zu  untersuchen, 
so  daß  bis  jetzt  ein  Material  von  40  anatomischen  Befunden  vorliegt. 
—  Die  40  Gehörorgane  stammen  von  36  Individuen,  5mal  war  die 
Mißbildung  doppelseitig,  20mal  betraf  sie  das  rechte  Gehörorgan  und 
nur  llmal  das  linke. 

Die  Veränderungen  sind  sehr  mannigfaltig,  kein  Fall  gleicht  ab- 
solut dem  anderen;  eine  Einteilung  in  bestimmte  Formen  der  Miß- 
bildung ist  deshalb  nicht  streng  durchzuführen,  doch  lassen  sich  je  nach 
dem  Grade  der  Verbildung  verschiedene  Typen  aufstellen,  zwischen 
denen  allerdings  Uebergänge  vorkommen. 
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Typus  I.     Trommelfell  vorhanden,  meist  abnorm. 
■Geringe  Abnormitäten   der  Ossicula,   sonst  Paukenhöhle 
normal.  —  Dieser  geringste  Grad  der  Mittelohrmißbildung  ist  selten 
beobachtet  (Heusinger,  Meyer). 
Fig.  351  stellt  einen  eigenen,  hier- 
her gehörenden  Fall  dar.  Der  An- 
nulus  tympanicus  ist  abnorm  ver-  f 
dickt,  fest  mit  dem  übrigen  Schlä-  / 
fenbein  verwachsen.  In  ihm  ist  das  ■ 
vollständig  plane  Trommelfell  ein-  >' 
gelagert,  es  ist  8  mm  hoch  und 
5  mm  breit,  nur  wenig  gegen  die 
Senkrechte  geneigt,  eine  Pars  tensa 
und  Pars  flaccida  sind   nicht  zu 
unterscheiden.  —  Der  Hammer  ist 
mißbildet,  er  zeigt  rundlichen  Kopf 
und  kurzen  Hals;  Hammergriff  und 

kurzer  Fortsatz  fehlen.   Das  Ham-         t^.    oci    av,      -^-^  a    a  i 

j.        .  ■  .  ■     TT        1  sm.  6bl.  Abnormität  des  Annuius 

merrudiment  ist  im  Kuppelraum  ge-    tympamcus.  Trommelfell  plan, 
lagert  und  steht  in  keinerlei  Ver- 
bindung oder  Berührung  mit  dem 

Trommelfell,  am  Halse  inseriert  der  Tensor  tympani.  Amboß  und  Steig- 
bügel sind  normal,  ebenso  die  sonstigen  Bestandteile  des  Mittelohres. 

Typus  II.  Trommelfell  fehlt,  an  seiner  Stelle 
Knochenplatte.  Sonst,  mit  Ausnahme  von  leichten  Abnormitäten 
der  Ossicula,  Mittelohr  normal.  Hohlräume  des  Mittelohrs  nicht  ver- 
kleinert. Diese  Form  findet  sich  nur  sehr  selten  beschrieben  (Kiessel- 
bach, Bezold). 

Typus  III.    Veränderung  wie  bei  Typus  II  und  dabei  mehr 
oder  weniger  starke  Verengerung  der  Paukenhöhle  durch 
A 


\ 

p 

Fig.  352.  Mittelohrmißbildung.  Paukenhöhle  durch  Wegnahme  und  Auf- 
klai  )pung  der  äußeren  Knochenwand  sichtbar  gemacht.  —  H  Hammer,  A  Amboß, 
St  Steigbügel,  P  Promontorium,  F.r  rundes  Fenster. 
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Knochengewebe.  Zu  diesen  Typen  gehört  die  große  Mehrzahl 
der  beschriebenen  Fälle.  Fig.  352  zeigt  einen  derartigen  Fall  leichten 
Grades.  Die  laterale  Recessuswand  ist  entfernt  und  die  die  Pauken- 
höhle nach  außen  verschließende  Knochenwand  durch  horizontalen 
Schnitt  durchtrennt  und  deckelartig  nach  unten  geklappt.  Sie  ist  innen 
keine  glatte  Knochenlanielle,  sondern  mit  Knochenbälkchen  besetzt, 
die  zackenförmig  in  das  Lumen  der  Paukenhöhle  vorspringen; 
besonders  im  hinteren  unteren  Teil  ist  diese  hierdurch  verengt,  hier 
stehen  die  Bälkchen  mit  der  medialen  Wand  vor  der  Fenestra  rotunda 
in  Verbindung.  Hammer  kugelförmig,  sonst  Ossicula  nicht  abnorm. 
—  Bei  stärkeren  Graden  kommt  es  zur  hochgradigen  Einengung  des 
Paukenhöhlenlumens  und  starker  Mißbildung  der  Ossicula, 
die  teilweise  fehlen  können  (Toynbee,  Truckenbrod,  Wagenhäuser 
usw.).  Den  höchsten  Grad  stellt  ein  Fall  von  Anton  dar,  hier  findet 
sich  an  Stelle  der  Paukenhöhle  eine  spongiöse  Knochenmasse  mit 
einem  kleinen,  mit  Gallertgewebe  gefüllten  Hohlraum,  in  dem  ein  teils 
knorpliger,  teils  knöcherner  kleiner  Fortsatz  liegt.  Derartige  Fälle 
leiten  über  zu  dem  nächsten  Typus. 

Typus  IV.  Hier  fehlt  eine  Paukenhöhle  vollständig, 
es  findet  sich  an  ihrer  Stelle  nur  spongiöser  Knochen.  Von  Ossicula 
und  sonstigen  Bestandteilen  des  Mittelohres  ist  nichts  vorhanden.  — 
Die  Felsenbeinpyramide  ist  hierbei  entweder  entwickelt  (Wreden, 
ViRCHOW,  Ranke)  oder  aber  sie  fehlt  (Apert,  Marfan). 

Genese. 

Für  die  Mittelohrmißbildungen  kommen  offenbar  zwei  verschiedene 
Entstehungsmöglichkeiten  in  Betracht;  einmal  gibt  es  Veränderungen, 
die  auf  mangelhafte  primäre  Anlagen  zurückzuführen  sind  und  dann 
solche,  bei  denen  sekundäre  Rückbildungsvorgänge  eine  Rolle  spielen. 
Eine  scharfe  Trennung  dieser  beiden  Formen  ist  nicht  möglich, 
eine  Korabination  von  beiden  erscheint  auch  nicht  ausgeschlossen.  — 
Der  höchste  Grad  der  Mißbildung,  Typus  IV,  bei  der  ein  tubo-tympanaler 
Raum  vollständig  fehlt,  ist  wohl  sicher  allein  auf  die  erste  Art  entstan- 
den, also  als  reine  Hemmungsmißbildung  zu  bezeichnen,  deren  Termina- 
tionspunkt  in  die  ersten  Wochen  der  Entwicklung  zu  verlegen  ist.  Bei 
Typus  III,  für  den  die  Einengung  der  Paukenhöhle  durch  Knochen- 
gewebe typisch  ist,  spielen  wohl  sekundäre  Veränderungen  eine  Haupt- 
rolle, ja  es  erscheint  nicht  unwahrscheinlich,  daß  in  manchen  Fällen 
die  ganze  Mittelohrabnormität  durch  sie  hervorgebracht  wurde  und  die 
primäre  Anlage  normal  war.  Der  Terminationspunkt  wäre  in  diesem  Falle 
in  ein  spätes  Entwicklungsstadium  zu  verlegen.  —  Bei  Typus  I  und  II 
ist  die  Mißbildung  wohl  auf  primäre  abnorme  Anlagen  zurückzuführen. 


Es  seien  jetzt  die  Veränderungen  der  einzelnen  Teile  des  Mittelohrs  noch  etwas 
genauer  betrachtet,  hierbei  finden  außer  den  oben  erwähnten  40  anatomischen  Unter- 
suchungen noch  eine  Reihe  von  Mitteilungen  über  kongenitale  Veränderungen  des 
Trommelfells,  der  Ossicula  und  der  Tuben  Berücksichtigung. 

Trommelfell. 

Vollständiges  Fehlen  des  Trommelfells  bei  normalem  Gehör- 
gang ist  in  der  älteren  Literatur  mehrmals  als  kongenitale  Mißbildung 
beschrieben  worden  (Itard,  Erhard),  doch  ist  es  sehr  wahrscheinlich, 
daß  es  sich  hierbei  um  Folgezustände  von  Mittelohrerkrankungen  ge- 
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handelt  hat,  einen  vollkommen  sicheren  Fall  konnte  ich  in  der  Literatur 
nicht  finden.  —  Ebenso  sind  die  partiellen  Defektbildungen, 
die  mitgeteilt  sind,  kaum  zu  verwerten.  Tröltsch  beschrieb  als 
kongenitale  Hemmungsbildung  mehrere  Fälle  von  kleinen  Defekten  am 
oberen  Rande  des  Trommelfells  und  vergleicht  diese  Mißbildung  mit 
der  Hasenscharte  und  dem  Coloboma  iridis,  den  damaligen  Ansichten 
der  Entwicklungsgeschichte  des  Trommelfells  entsprechend.  Es  ist 
nicht  auszuschließen,  das  es  sich  hierbei  um  alte  entzündliche  Perfora- 
tionen gehandelt  hat,  besonders  in  dem  einen  Falle  ist  dies  sehr  wahr- 
scheinlich, da  hier  auf  dem  anderen  Ohre  eine  Mittelohreiterung  bestand. 

Auch  Kunstprodukte  sind  bei  Trocken präparaten  leicht  möglich. 

Hierher  gehört  das  sog.  „RrviKische  Loch",  das  von  Marchetti  1652  zuerst 
entdeckt  wurde.  Am  häufigsten  wurde  es  in  der  SHUAPNELLschen  Membran  be- 
schrieben, andere  Untersucher  verlegten  es  in  die  Mitte  des  Trommelfells,  die  einen 
beschreiben  es  groß,  die  anderen  klein.  Es  handelt  sich,  wie  Hyrtl  zuerst  nach- 
gewiesen, um  Einrisse,  welche  beim  Eintrocknen  der  vorher  halb  mazerierten  Membran 
entstehen. 

Die  Fälle  von  angeblicher  Duplizität  des  Trommelfells 
(KÖHLER,  Oberteuffer)  sind  ebenfalls  wohl  sicher  nicht  als  Miß- 
bildung aufzufassen,  es  handelt  sich  vielmehr  hier  um  Bildung  von 
Pseudomembranen  entzündlichen  Ursprungs  (Schwartze). 

Abweichungen  von  der  normalen  Gestalt  und  Größe  des 
Trommelfells  sind  öfters  beschrieben,  doch  bei  der  großen  Varia- 
i    bilität  des  Organs  von  geringer  Wichtigkeit,  ebenso  Abnormitäten  der 
Neigung  und  Wölbung.  —  Vollständig  planes  Trommelfell  ist  bei 
!    Hammermißbildung  mehrmals  beobachtet. 

Genese. 

Isolierte  Mißbildung,  besonders  kongenitaler  Defekt  des  Tromm  el- 
I  felis,  ist  entwicklungsgeschichtlich  kaum  verständlich.  Früher,  als 
man  die  gemeinsame  Entstehung  von  Paukenhöhle  und  Gehörgang  aus 
I  der  Kiemenspalte  und  ihre  erst  sekundäre  Trennung  durch  das  Auftreten 
der  Trommelfellmembran  annahm,  hat  man  derartige  Veränderungen 
leicht  als  Hemmungsbildungen  aufgefaßt,  ja  man  glaubte  sogar,  daß 
der  Verschluß  in  den  oberen  Abschnitten  zuletzt  erfolge  und  erklärte 
hiermit  das  Vorkommen  des  Foramen  Rivini.  Nach  unserer  heutigen 
entwicklungsgeschichtlichen  Kenntnis  ist  eine  derartige  Genese  un- 
möglich, und  es  ist  sehr  wahrscheinlich,  daß  es  sich  bei  den  mit- 
geteilten Fällen  um  erworbene  Zustände  gehandelt  hat.  Neuere  exakte 
Beobachtungen  über  derartige  angeborene  Veränderungen  liegen  auch 
nicht  vor.  Bei  hochgradigen  Veränderungen  des  Trommelfells  finden 
sich  stets  auch  Veränderungen  des  Gehörganges  oder  der  Paukenhöhle. 
—  Von  Interesse  ist  das  Auftreten  eines  planen  Trommelfells  in  den 
i  Fällen,  in  denen  es  zu  keiner  Verbindung  des  Hammergriffs  mit  dem- 
selben gekommen  ist.  Die  Fälle  beweisen,  daß  die  Trichterform  des 
Trommelfells  ontogenetisch  durch  die  Verbindung  mit  den  Ossicula 
entsteht. 

'  Gehörknöchelchen. 

Bei  fast  allen  Mißbildungen  der  Paukenhöhle  sind  die  Ossicula 
j]  mehr  oder  weniger  abnorm.  Bei  den  40  anatomisch  untersuchten 
I   Mittelohrmißbildungen  wurden  nur  in  einem  Falle  (Kieselbach)  nor- 
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male  Ossicula  gefunden  (Stapes  war  nicht  erhalten),  bei  allen  anderen 
waren  sie  verändert,  fehlten  teilweise  oder  sogar  vollständig. 

Der  Stapes  kann  verschiedenartige  Abweichungen  von  der 
Norm  zeigen.  Es  ist  beobachtet:  abnorm  starke  Entwicklung  eines 
Teiles,  besonders  des  Köpfchens  und  der  Platte,  abnorme  Biegung 
eines  Schenkels,  Verbindung  der  Schenkel  durch  eine  Knochenplatte, 


Fig.  353.  Fig.  354.  Fig.  355.   Fig.  356.       Fig.  357.   Fig.  358.    Fig.  359.     Fig.  360. 
Fig.  353 — 360.    Anomalien  des  Stapes  (nach  Tomka). 


exostosenartige  Fortsätze  an  Platte  oder  Schenkel,  Ersatz  der  beiden 
Schenkel  durch  eine  kompakte  Knochensäule  oder  durch  kleinen  Sporn, 
kleines  Höckerchen  oder  endlich  vollständiges  Fehlen  der  Schenkel. 
—  Weiter  mangelhafte  Entwicklung  bis  vollständiges  Fehlen  eines 
Schenkels  bei  normalem  anderen  und  endlich  Fehlen  der  Platte. 

Von  großem  Interesse  ist  der  Befund  einer  persistenten 
Arteria  stapedia,  der  äußerst  selten  beim  Menschen  beobachtet 
ist.  In  einem  Falle  von  Lewin  dringt  die  Arterie  am  Boden  der 
Paukenhöhle  ein,  wendet  sich  nach  der  Nische  des  runden  Fensters, 
verläuft  weiter  in  einer  Rinne  auf  dem  Promontorium,  dann  nach  hinten 

oben  durch  die  normalen  Schenkel  des  Steig- 
bügels durch  und  tritt  in  den  Facialiskanal 
ein,  kreuzt  sich  hier  mit  dem  Facialis  und 
dringt  durch  das  Tegmen  tympani  in  die 
^^L^  Schädelhöhle  ein.  —  Alexander  fand  bei 

%  "SÄ  einer  Doppelmißbildung  in  dem  nicht  synoten 

^■iM^^^    W  Gehörorgan  als  Nebenbefund  eine  Arteria 

^^^\  Stapedia,  die  aus  der  Carotis  interna  ent- 

springt;  nach  Durchbohrung  des  Bodens 
der  Paukenhöhle  zieht  sie,  in  einem  Knochen- 
^        kanal  eingeschlossen,  vor  dem  Promontorium 
Fiff  361    Alteria  sta     hinweg  durch  den  Steigbügel  und  gelangt 
pedia  (nach  Alexander).        durch  eine  vor  dem  Hiatus  spurius  gelegene 

Oeffnung  in  die  Schädelhöhle,  dort  sich  in 
einen  lateralen  und  medialen  Ast  teilend 
(Fig.  361).    Zwei  weitere  Fälle  sind  von  Hyrtl  mitgeteilt  (1836),  in 
einem  war  die  Arteria  stapedia  ein  Ast  der  Maxillaiis  interna,  im 
anderen  der  Carotis  interna. 

Am  Amboß  ist  Verbreiterung  des  Körpers,  Verlängerung  oder 
Verkürzung  der  Schenkel  beobachtet.  Frey  fand  bei  sonst  normalem 
Gehörorgan  einen  Amboß,  bei  dem  medial  auf  der  Mitte  des  Körpers 
eine  pilzförmige  Exostose  saß.  Kikuchi  sah  diese  Abnormität  unter 
212  untersuchten  Fällen  4mal. 

Am  Hammer  können  die  Fortsätze  und  der  Griff  rudimentär 
sein  oder  vollständig  fehlen.  Im  letzteren  Falle  wird  der  Hammer 
nur  durch  eine  kleine  Knochenkugel  dargestellt  (Fig.  352).  Leichtere 
Anomalien  sind  nicht  selten,  Stetter  sah  S-förmige  Krümmung  des 
Griffes  und  abnormen  Ansatz  am  Trommelfell. 
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Verwachsung  der  Gehörknöchelchen  untereinander  ist 
öfters  beschrieben.  So  sah  Truckenbrod  Hammerkopf  mit  Amboß- 
körper verwachsen,  Hyrtl  und  Thomsen  fanden  anstatt  der  Gehör- 
knöchelchenkette ein  zusammenhängendes  stabähnliches  Gebilde,  das 
an  die  Columella  erinnerte. 

Ueberzählige  Gehörknöchelchen  sind  äußerst  selten  be- 
obachtet. Rose  fand  bei  doppelseitiger  Gehörgangsatresie  links  ein 
kleines  und  rechts  zwei  überzählige  Knöchelchen,  die  an  der  Glaser- 
schen  Spalte  saßen  und  mit  Fortsätzen  in  sie  hineinragten.  Tomka 
fand  ein  5  mm  langes,  von  Schleimhaut  überzogenes  Knochenstäbchen, 
das  mit  dem  Amboß  durch  einen  Bindegewebsstrang  in  Verbindung 
stand;  Heusinger  an  Stelle  des  Hammers  zwei  gabelig  miteinander 
verbundene  Knochenstückchen. 

Genese. 

Die  Veränderungen  der  Ossicula  werden  zum  Teil  durch  die 
Entwicklungsgeschichte  verständlich.  Abnorme  Verschmelzung  von 
Hammer  und  Amboß  erklärt  sich  durch  ihre  Entwicklung  aus  einem 
•einheitlichen  Gebilde;  so  bilden  nach  Siebenmann  Anfang  der  6.  Woche 
Hammerkopf  und  Amboßkörper  ein  durch  keine  Trennungslinie  ge- 
schiedenes Ganzes,  der  Amboßschenkel  steht  auch  schon  in  Verbindung 
mit  dem  Stapes.  So  ist  auch  die  als  columellaartiges  Gebilde  be- 
schriebene Verbindung  der  drei  Ossicula'  erklärlich,  vielleicht  spielt 
auch  spätere  sekundäre  Verwachsung  und  Ankylosierung  dabei  eine 
Rolle.  Jedenfalls  ist  das  Gebilde  der  Columella  nicht  gleichzusetzen 
und  ein  Atavismus  ist  ausgeschlossen,  da  es  sich  vergleichend-anatomisch 
um  ein  nicht  homologes  Gebilde  handelt.  —  Die  beobachteten  „über- 
zähligen Ossicula"  sind  wohl  durch  abnorme  Verknöcherungen  des  nicht 
ganz  zurückgebildeten  MECKELschen  Knorpels  entstanden,  ein  Zu- 
sammenhang mit  der  GLASERSchen  Spalte  war  auch  stets  nachweisbar. 
In  dem  Falle  von  Heusinger  scheint  es  sich,  soweit  sich  aus 
der  ungenauen  anatomischen  Beschreibung  beurteilen  läßt,  um  eine 
abnorm  starke  Ausbildung  des  in  die  Paukenhöhle  hineinragenden 
oberen  Endes  des  Processus  styloides  (Protuberantia  styloidea  Po- 
litzer) zu  handeln.  —  Die  Häufigkeit  der  Abnormitäten 
des  Steigbügels  steht  meiner  Ansicht  nach  mit  der  ver- 
schiedenen Ausbildung  und  dem  Verlauf  der  Arteria 
perforans  stapedis  in  Zusammenhang.  Diese  Arterie  ist 
ja  offenbar  ein  Gebilde,  das  im  Verschwinden  begriffen  ist,  und 
gerade  solche  pflegen  eine  große  Variationsfähigkeit  zu  besitzen. 
In  den  Fällen  von  walzenförmigem  Knochen  hat  wohl  keine  Durch- 
bohrung der  Stapesanlage  durch  die  Arterie  stattgefunden,  oder  die- 
selbe hat  sich  abnorm  früh  zurückgebildet.  Das  seltene  Vorhanden- 
sein der  Arterie  in  postembryonaler  Zeit  erinnert  als  entgegengesetzte 
Abnormität  an  frühere  Zustände  und  ist  ein  Ueberbleibsel  aus  der 
fötalen  Entwicklung.  —  Die  verhältnismäßig  häufigen  Anomalien  der 
Steigbügelschenkel  bei  normaler  Platte  hat  man  mit  der  entwicklungs- 
geschichtlichen Annahme  erklärt,  nach  der  beide  verschiedenen  Ur- 
sprungs sein  sollen.  Nach  neueren  Untersuchungen  scheint  jedoch 
diese  Annahme  falsch  zu  sein. 

Die  Anomalien  betreffen  oft  nicht  alle  Gehörknöchelchen  gemein- 
sam, neben  hochgradig  mißbildeten  können  andere  vollständig  normal 
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sein.  Oft  ist  der  Hammer  allein  mißbildet,  häufiger  Hammer  und 
Amboß  bei  intaktem  Stapes.  In  einem  Falle  von  Moos  fehlten  Hammer 
und  Amboß  vollständig,  Stapes  und  Processus  styloides  waren  ver- 
kümmert vorhanden;  umgekehrt  bei  einem  Falle  von  Birnbaum,  in 
welchem  bei  vorhandenem  Hammer  und  Amboß  von  Stapes  und  Pro- 
cessus styloides  nichts  nachweisbar  war.  Man  hat  diese  beiden  Fälle 
als  markantes  Beispiel  dafür  angeführt,  daß  bald  der  erste,  bald  der 
zweite  Kiemenbogen  hauptsächlich  bei  der  Mißbildung  beteiligt  sein 
kann.  Es  erscheint  mir  sehr  unwahrscheinlich,  den  Befund  in  dieser 
Beziehung  für  die  Auffassung  der  Genese  verwerten  zu  dürfen,  da 
sich  doch  in  der  großen  Mehrzahl  der  Fälle  eine  derartige  Verteilung 
nicht  findet.  —  Auch  vom  Standpunkt  der  Entwicklungsgeschichte  ist 
eine  solche  nicht  zu  erwarten,  da  nach  den  Untersuchungen  Sieben- 
manns beim  Menschen  die  Ossicula  nicht  dem  einen  oder  anderen 
Kiemenbogen  angehören,  vielmehr  als  besondere  Teile  sich  entwickeln. 

Ohrtrompete. 

Mißbildungen  der  Tube  sind  nicht  häufig  beobachtet;  auch  bei  starker 
Veränderung  der  Paukenhöhle  kann  sie  normal  sein  (Ranke).  Totaler 
Defekt  der  Tube  ist  bei  einer  Anzahl  von  Fällen  gefunden  worden 
(Politzer,  Gruber,  Moos  und  Steinbrücke  u.  a.).  Atresie 
am  Ostium  pharyngeum  sahen  Gruber,  im  knöchernen  Abschnitt 
Wagenhäuser  und  Joel.  —  Abnormen  Verlauf  mit  winkliger 
Knickung  im  knöchernen  Teil  erwähnt  Schwartze  als  angeborene 
Mißbildung.  —  Abnormitäten  der  Weite  sind  mehrmals  angegeben. 
In  einem  Falle  (Truckenbrod)  war  das  Lumen  4  mm  hoch,  ein 
Isthmus  war  nicht  vorhanden.  Abnorm  enges  Lumen  fanden  Meyer 
und  Gruber. 


Fig.  362.  Tubendivertikel.  —  a  Divertikel,  b  Muscul.  constriet.  pharyngi& 
sup.,  c  Muscul.  lev.  veli  pal.,  d  Muscul.  tensor  veli  pal.,  e  Trommelfell  und  Gehörgang, 
/  Tube,  (j  SchJeimhautfälten  (nach  Kirchner). 

Auch  hier  sind  Verwechselungen  mit  erworbenen  Zuständen  oft 
nicht  zu  vermeiden,  und  die  Beobachtungen,  zumal  wenn  sie  nicht  an 
Neugeborenen  gemacht  sind,  nur  mit  Vorsicht  zu  verwerten. 

Dies  gilt  besonders  auch  für  die  abnormen  Erweiterungen  am 
Ostium  pharyngeum,  die  sogenannten  Divertikel  der  Tube.  —  Die 
einfachste  Form  stellt  die  abnorm  weite  Mündung  der  Tube  dar. 
ÜRBANTSCHiTSCH  beschreibt  Tuben,  bei  denen  die  Spitze  des  Fingers 
gut  in  die  Pharynxöflfnung  gelegt  werden  konnte,  ebenso  Schwartze. 
Hierher  gehört  auch  der  von  Zuckerkandl  zuerst  beschriebene 
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Recesöus  salpingo-pharyngeus,  der  aus  dem  weiten  Ostium  pharyngeum 
und  einer  im  Pharynx  gelegenen  Grube  zusammengesetzt  ist.  —  Bei 
einer  zweiten  Form  liegt  die  Erweiterung  im  Anfange  der  Tube  selbst. 
Kirchner  beschreibt  ein  solches  Divertikel  (Fig.  362) ;  es  hat  die  Form 
einer  Erbse,  liegt  1,5  mm  von  der  Rachenmündung  entfernt  am  Boden 
der  Tube  und  erstreckt  sich  7  mm  lang  zwischen  die  beiden  Tuben- 
muskeln. Brösicke  sah  ein  großes  Divertikel,  das  sekundär  mit 
der  RosENMÜLLERschen  Grube  in  Verbindung  getreten  war.  —  Eine 
andere  Art  von  Divertikel  hat  ihren  Sitz  in  der  Rosen- 
MÜLLERschen  Grube.  Den  leichtesten  Grad  stellt  die  „abnorm 
tiefe  RosENMÜLLERSche  Grube"  dar.  Bei  stärkerer  Ausbildung  kann 
es  zur  Bildung  von  richtigen  Säcken  kommen,  die  zuerst  von  Pertik 
beschrieben  sind.  Weitere  Fälle  sind  von  Kostanecki  gesehen  wor- 
den, Beobachtungen  am  Lebenden  liegen  von  Moritz  Schmidt, 
Polyak  und  Körner  (Peters)  vor. 

Genese. 

Die  Entwicklungsgeschichte  macht  es  verständlich,  daß  der  totale 
Defekt  der  Tube  nur  im  Verein  mit  anderen  Mißbildungen  des  Ohres 
vorkommt.  Es  handelt  sich  um  eine  sehr  frühzeitig  entstandene  Miß- 
bildung, die  als  Agenesie  aufzufassen  ist.  —  Die  partielle  Atresie 
kommt  wohl  meist  durch  sekundären  Verschluß  zustande,  ist  also  in 
den  späteren  Fötalmonaten  entstanden.  Dasselbe  gilt  von  den  ab- 
normen Erweiterungen  und  Verengerungen ,  eine  abnorme  primäre 
Anlage  spielt  hierbei  vielleicht  auch  eine  Rolle. 

Ueber  die  Genese  der  „Tuben divertikel"  sind  die  Ansichten 
der  Autoren  verschieden.  Die  abnorm  weite  Tubenöffnung  und  der 
ZucKERKANDLsche  Recessus  ist  nach  Kostanecki  eine  angeborene 
Anomalie,  eine  Mißbildung  im  Bereich  der  ersten  Kiemen- 
spalte. Eine  zu  starke  Ausbildung  des  weichen  Gaumens  und  ein  damit 
in  Zusammenhang  stehender  abnormer  Ansatz  des  Levator  veli  palatini 
soll  dabei  eine  Rolle  spielen.  Es  erscheint  nicht  ausgeschlossen,  daß 
die  Tubenerweiterung  in  der  Hauptsache  erst  im  postembryonalen 
Leben  entstanden  ist.  Dies  gilt  in  noch  höherem  Maße  von  den 
Divertikeln,  die  in  der  Tube  selbst  liegen.  Kirchner  hält  sie  für 
Traktionsdivertikel,  Kostanecki  für  Pulsionsdivertikel.  Peters  da- 
gegen ist  der  Ansicht,  daß  es  sich  bei  der  Bildung  dieser  Divertikel 
in  der  Hauptsache  um  ein  Vitium  primae  formationis  handelt.  Sie 
wären  demnach  auch  zu  den  Mißbildungen  im  Bereich  der  1.  Kiemen- 
spalte zu  rechnen.  —  Die  Divertikel  der  RosENMÜLLERschen 
Grube  wurden  auch  verschieden  gedeutet.  Pertik  hält  es  für  un- 
wahrscheinlich, daß  es  sich  um  eine  angeborene  Mißbildung  handelt, 
da  die  Tubenknorpel  nicht  verändert  sind.  Er  glaubt,  daß  die  Diver- 
tikelbildung  dadurch  zustande  kommt,  daß  die  sehr  schwache  Wandung 
des  Pharynx  durch  forcierte  Exspirationen,  Hustenstöße  usw.  zur  Aus- 
buchtung gebracht  wird.  Peters  hält  diese  Ansicht  für  unhaltbar,  er 
glaubt  wie  Kostanecki,  daß  es  sich  um  eine  kongenitale  Hemmungs- 
bildung handelt.  Polyak,  der  einen  Fall  kombiniert  mit  anderer 
Hemmungsmißbildung  (W^olfsrachen)  sah,  nimmt  eine  vermittelnde 
Stellung  ein,  er  ist  der  Ansicht,  daß  ein  kongenitales  kleines  Diver- 
tikel durch  Schneuzen  bei  verstopfter  Nase  usw.  sekundär  stärker  aus- 
gebildet werden  kann.  Die  klinische  Erfahrung  (Schmidt,  Körner- 
Peters)  spricht  gegen  die  Deutung  der  Divertikel  als  Pulsionsdivertikel, 
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da  eine  Reihe  von  Fällen  beobachtet  ist,  bei  denen  keinerlei  Ab- 
normitäten der  Nase  bestanden  und  andererseits  dann  bei  den  so- 
häufigen  Nasenkrankheiten  die  Divertikelbildung  öfters  beobachtet 
werden  müßte.  Die  besonders  von  Peters  vertretene  Ansicht,  daß  das 
kongenitale  Moment  allein  von  ausschlaggebender  Bedeutung  ist,  ist 
deshalb  wohl  richtig.  Es  handelt  sich  mit  Wahrscheinlichkeit  dem- 
nach um  eine  Mißbildung,  und  zwar,  wie  Kostanecki  zuerst 
angibt,  um  embryonale  Ueberreste  der  zweiten  inneren 
Kiemenfurche. 

Warzenfortsatz. 

Der  Warzenfortsatz  stellt  im  wesentlichen  ein  Gebilde  der  postembryonalen 
Entwicklung  dar.  Abnormitäten  desselben,  wie  Offenstehen  der  Fissura  mastoideo- 
squamosa,  Fehlen  von  pneumatischen  Hohlräumen  usw.,  sind  deshalb  nicht  zu  den 
angeborenen  Mißbildungen  zu  rechnen.  Von  praktischer  Wichtigkeit  sind  angeborene 
Debiszenzen,  die  auf  mangelhafte  Ossifikation  zurückzuführen  sind.  Sie  kömien  so- 
wohl innen  nach  der  Schädelhöhle,  besonders  dem  Sinus  transversus  zu,  ihren  Sitz 
haben,  als  auch  an  der  Außenfläche  und  große  Ausdehnung  besitzen. 

Als  kongenitale  Geschwulst  des  Mittelohres  und  Schläfenbeines  ist  das 
Cholesteatom  zu  erwähnen.  Diese  heteroplastische  Neubildung  ist  sehr  selten, 
viel  häufiger  ist  „sekundäre  Cholesteatombildung"  mfolge  von  Entzündung.  Auf  die 
ganze  Cholesteatomfrage,  in  der  die  Ansichten  noch  keineswegs  übereinstimmen,  kann 
hier  nicht  eingegangen  werden. 
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Bei  Mittelohrmißbildungen  finden  sich  nicht  selten  andere  kon- 
genitale Veränderungen  des  Gesichts,  und  zwar  Facialislähmung  und 
halbseitige  Gesichtsatrophie. 

Die  Facialislähmung  ist  wohl  meist  sekundär,  bedingt  durch 
die  anatomischen  Verhältnisse  des  Mittelohres.  Sie  wird  sich  des- 
halb nur  bei  Typus  III  und  IV  der  Mittelohrmißbildung  finden,  bei 
der  es  zu  einer  abnormen  Knochenneubildung  gekommen  ist.  Hier- 
durch kommt  eine  Einengung 
des  Canalis  Fallopii  zustande 
und  der  Nerv  wird  durch  Druck 
gelähmt  (Neuenborn,  Jugär, 
Blum).  Anatomische  Befunde 
derartiger  Fälle  liegen  noch  nicht 
vor.  HÖPFNER  fand  bei  der  ana- 
tomischen Untersuchung  eines 
Falles,  bei  dem  intra  vitam  eine 
Facialislähmung  konstatiert  wor- 
den war,  den  Facialis  vollständig 
normal,  doch  war  der  Fall  kom- 
pliziert durch  eine  quere  Gesichts- 
spalte, die  operiert  worden  war, 
so  daß  die  Deutung  der  Facialis- 
lähmung hier  nicht  einfach  ist. 
—  In  manchen  Fällen  wird  die 
Facialislähmung  wohl  auch  durch 
eine   primäre  Hypoplasie  oder 

Agenesie  des  Nerven  verursacht,    und  ÖhrmißbUdimg  (nach  Gruber). 
So  war  in  dem  Falle  von  Mar- 
fan, bei  dem  die  ganze  Pyramide 

fehlte,  anatomisch  ein  Facialis  überhaupt  nicht  nachweisbar,  Ogston 
beschreibt  bei  seinem  mit  ausgedehnten  Entwicklungsstörungen  der 
einen  Gesichtshälfte  komplizierten  Falle  mangelhafte  Ausbildung  des 
Kleinhirns  und  einer  Reihe  von  Hirnnerven,  darunter  des  Facialis. 

Die  Hemiatrophie  des  Gresichts  wird  nur  selten  durch  eine 
Atrophie  der  Weichteile  infolge  der  Facialislähmung  hervorgebracht, 
meist  handelt  es  sich  um  Veränderungen  des  knöchernen  Gesichts- 
skeletts. Eppinger  glaubt,  daß  diese  durch  eine  prämature  Synostose 
der  betrefl"enden  Gesichtsknochen  verursacht  wird,  doch  ist  diese  An- 
sicht nicht  haltbar,  da  bei  anatomischen  Untersuchungen  sogar  sämt- 
liche Nähte  offen  gefunden  wurden  (Grawitz).  Nach  Zaufal  wird 
die  Gesichtsasymmetrie  durch  das  Fehlen  der  Pars  tympanica  hervor- 
gebracht, hierdurch  rückt  der  Processus  condyloideus  weiter  nach 
rückwärts  bis  unmittelbar  vor  den  Processus  mastoideus.  —  Bei  der 
anatomischen  Untersuchung  fand  sich  meist  eine  mangelhafte  Ent- 
wicklung des  betreifenden  Unterkiefers,  der  Processus  condyloideus 
ist  mangelhaft  entwickelt  oder  kann  vollständig  fehlen,  der  Ramus 
perpendicularis  ist  gering  ausgebildet.  Mehrmals  fehlte  auch  der  Pro- 
cessus zygomaticus  oder  war  unvollkommen  entwickelt.  Auch  der 
Oberkiefer  zeigte  in  manchen  Fällen  mangelhafte  Ausbildung. 

Literatur. 

Hoepfner,    lieber  einen  Fall  von  Wangenspalte  und  Mißbildung  des  Ohres.  Diss^ 
Marburg,  1905. 
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Jugdr,    Rudimentär  entwickelte  mißbildete  Ohrmuschel  etc.  mit  Hemiatrophia  facialis. 

Arch.  f.  Ohrenheilkunde,  Bd.  L  VIII. 
Neuenborn,  Rudimentär  entwickelte  mißbildete  Ohrmuschel  mit  kongenitaler  Facialis- 

lähmung  etc.    Arch.  f.  Ohrenheilkunde,  Bd.  LXIII. 
Ferner  die  Literatur  vom  llittelohr. 


C.  Inneres  Ohr. 

Eine  Darstellung  der  angeborenen  Mißbildungen  des  Ohrlabyrinths  stößt  auf 
große  Schwierigkeiten.  Die  älteren  anatomischen  Untersuchungen  sind  kaum  zu 
verwerten,  weil  sie  oft  sehr  unexakt  sind  und  höchstens  über  die  Verhältnisse  des 
knöchernen  Labyrinths  Aufschluß  geben ;  aber  auch  die  neueren  exakten  histologischen 
Methoden  bringen  oft  keine  weitere  Aufklärung,  da  es  oft  unmöglich  ist,  an- 
geborene von  erworbenen  Veränderungen  anatomisch  zu  unter- 
scheiden. —  Wir  wissen  durch  neuere,  besonders  durch  experimentelle  Unter- 
suchungen, daß  Zustände,  die  man  früher  mit  Sicherheit  als  Hypoplasien,  „embryonales 
Verhalten"  etc.  deutete,  genau  in  derselben  Weise  durch  Degeneration  bei  Schädi- 
gungen toxischer,  chemischer  und  physikaüscher  Natur  auftreten  können.  —  Folge- 
zustände  intrauteriner  Entzündungen  sind  von  den  im  späteren  Leben  erworbenen 
gar  nicht  zu  unterscheiden.  Für  die  Frage,  ob  angeborene  oder  später  erworbene 
Zustände  vorliegen,  müssen  wir  uns  deshalb  auf  die  Anamnese  verlassen,  und  diese 
läßt  gerade  bei  Erkrankungen  des  Ohrs  nur  zu  häufig  im  Stich,  da  es  ja  überhaupt 
äußerst  schwierig  ist,  bei  einem  kleinen  Kinde  festzustellen,  ob  Taubheit  vorhegt.  — 
Die  folgenden  Darstellungen  können  daher  kaum  Anspruch  auf  Vollkommenheit 
machen,  sie  geben  nur  einen  kurzen  allgemeinen  Ueberblick  über  die  angeborenen 
Labyrinthanomalien,  ohne  auf  Einzelheiten  ausführlicher  einzugehen.  Sie  stützen 
sich  im  wesentlichen  auf  die  anatomischen  Untersuchungen  der  kongenitalen  Taub- 
stummheit des  Menschen  und  der  kongenitalen  Labyrinthanomalien  bei  Tieren ;  ältere 
ungenaue  Beschreibungen  wurden  nicht  verwertet. 

Wir  können  die  angeborenen  Labyrinthanomalien  in  drei  Gruppen 
einteilen,  ohne  daß  sich  allerdings  alle  mitgeteilten  Fälle  gut  ein- 
reihen lassen.  Zu  der  ersten  Gruppe  rechnen  wir  die  Fälle  mit 
den  geringgradigsten  Veränderungen ,  die  in  der  Hauptsache  die 
knöcherne  Labyrinthkapsel  betreffen,  zu  der  zweiten  die 
Fälle  mit  mehr  oder  weniger  ausgedehnter  Veränderung  des 
Epithels  des  häutigen  Labyrinths  und  zu  der  dritten  die 
Fälle  mit  vollständiger  Aplasie  des  Labyrinths. 

Gruppe  I.  Es  gehören  hierher  die  Fälle  von  Mittelohrmiß- 
bildungen mit  Beteiligung  der  Labyrinthwand.  Die  Fälle  von  Oifen- 
stehen  der  Fenestra  ovalis  sind  nur  mit  Vorsicht  aufzunehmen,  da 
hier  Kunstprodukte  nicht  ausgeschlossen  erscheinen.  —  Wichtiger  sind 
die  Fälle  mit  knöchernem  Verschluß  der  beiden  Fenster  (Wreden, 
Wagenhäuser).  Ein  exakt  histologisch  untersuchter  Fall  liegt  von 
Denker  vor.  Es  fand  sich  hier  das  Vorhofsfenster  stark  verengt,  der 
Stapes  in  ein  kubisches  Knochenstück  verwandelt  und  knöcherner 
Verschluß  der  Schneckenfensternische.  Häutiges  Labyrinth  mit  Aus- 
nahme von  Altersveränderungen  normal.  Habermann  fand  bei  einem 
13-jährigen  Taubstummen  beiderseits  die  Nische  des  Schneckenfensters 
durch  Hyperostose  der  knöchernen  Wände  bis  auf  einen  binde- 
gewebigen Spalt  verengt  und  ebenso  die  Nische  des  Vorhofsfensters 
stark  eingeengt.    Häutiges  Labyrinth  dabei  normal. 

Vielleicht  sind  hierher  auch  die  Spongiosierungsherde  der  Labyrinthkapsel  zu 
rechnen,  die  sich  bei  der  sogenannten  Otosklerose  finden.  Da  analoge  Herde 
auch  bei  Fällen  sicher  kongenitaler  Taubstummheit  nachgewiesen  sind,  ist  es  nach 
Ansicht  emzelner  Autoren  (Denker)  in  hohem  Maße  wahrscheinlich,  daß  diese  Herde 
kongenitaler  Natur  sind. 
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Gruppe  II.  Zu  dieser  Gruppe  gehören  die  meisten  Fälle  von 
angeborener  Taubstummheit,  von  denen  bis  jetzt  17  exakte  anatomische 
Untersuchungen  vorliegen.  —  Ferner  lassen  sich  hier  die  angeborenen 
Labyrinthanomalien  bei  Tieren  einreihen.  —  Siebenmann  unterscheidet 
bei  der  menschlichen  Taubstummheit  dieser  Gruppe  zwei  Haupt- 
formen: 

A.  Epithelmetaplasie,  hauptsächlich  auf  die  Schnecke  beschränkt: 
Mangelhafte  Entwicklung  oder  Fehlen  des  CoRTischen  Organs,  Hypo- 
plasie des  Ganglion  spirale,  embryonales  Verhalten  der  Membrana 
tectoria  und  Stria  vascularis. 

B.  Ausgedehnte  Epithelmetaplasie  mit  weiteren  Veränderungen, 
wie  Ektasien  und  Kollapszuständen  des  häutigen  Labyrinths.  —  Der 
Grad  der  Veränderungen  ist  verschieden,  so  daß  wir  wieder  3  Unter- 
abteilungen machen  können  (Siebenmann).  Bei  Typus  I  findet  sich 
die  Epitheldegeneration,  die  Ektasie  und  Pigmentierung  des  Labyrinth- 
bläschens im  allgemeinen  geringer  als  bei  den  übrigen  Typen,  dabei 
aber  stets  ausgedehnte  Mittelohrveränderungen.  Bei  Typus  II  und  III 


Fig.  364.    Kjiöchemes  Gerüst  einer  normalen  Schnecke. 

Fig.  365.   Dasselbe  einer  Schnecke  bei  Taubstummheit.   (Nach  Alexander.) 

sind  die  Veränderungen  stärker,  besonders  in  der  Schneckenspitze,  in 
der  es  zu  einer  Verdünnung  des  knöchernen  Gerüstes  oder  sogar  zu  voll- 
ständigem Schwunde  kommen  kann  (Fig.  365),  dabei  finden  sich  ferner 
meist  starke  Veränderungen  des  Sacculus,  sowie  Epitheldegeneration  und 
Ektasien.  —  Zu  der  Gruppe  II  gehören  auch  die  Labyrinthveränderungen, 
die  bei  taub  geborenen  Tanzmäusen  festgestellt  wurden.  Eine  hoch- 
gradige Veränderung  auch  des  knöchernen  Labyrinths  mit  Fehlen  von 
Bogengängen  etc.,  wie  sie  bei  den  ersten  Untersuchungen  angenommen 
wurde  (Rawitz)  ,  findet  sich ,  wie  spätere  exakte  Untersuchungen 
(Alexander  und  Kreidl,  Quix,  Panse)  feststellten,  nicht,  vielmehr 
nur  eine  hochgradige  Destruktion  der  Membrana  basilaris  und  schwere 
Veränderungen  des  Sacculus.  Auch  die  Veränderungen  der  Gehör- 
organe kongenital  tauber  albinotischer  Katzen  und  Hunde  lassen  sich 
in  diese  Gruppe  einreihen  und  ergänzen  die  Befunde  beim  Menschen. 
Auch  hier  finden  sich  in  hochgradigen  Fällen  Defekte  des  knöchernen 
Schneckengerüstes  (Alexander  und  Tandler). 

Gruppe  III.  Aplasie  des  ganzen  Labyrinthes  ist  ein  äußerst 
seltener  Befund.  In  einem  Falle  von  Michel  war  das  Mittelohr 
normal,  Processus  mastoideus  fehlte,  ebenso  das  ganze  Labyrinth  samt 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  -40 
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der  entsprechenden  Knochenmasse  und  dem  Nervus  acusticus.  Von 
der  Paukenhöhle  aus  gesehen  erschien  die  Labyrinthwand  transparent, 
da  direkt  hinter  ihr  die  Schädelhöhle  lag.  Der  Befund  war  beider- 
seits vollständig  gleich.  —  Schwartze  sah  neben  normaler  Ent- 
wicklung des  äußeren  und  mittleren  Ohres  doppelseitiges  Fehlen  des 
knöchernen  und  häutigen  Labyrinths.  Der  Stamm  des  Acusticus  endete 
nach  seiner  Teilung  mit  einer  neuromartigen  Anschwellung  innerhalb 
des  Knochens ;  es  erscheint  nicht  ausgeschlossen,  daß  es  sich  hier  um 
einen  erworbenen  Zustand  handelte.  —  In  zwei  weiteren  Fällen  ist  auch 
das  Mittelohr  mißbildet,  es  liegt  hier  also  ein  gänzliches  Fehlen 
der  Pyramide  vor.  In  einem  Falle  (Virchow)  fand  sich  eine 
dichte  spongiöse  Knochenmasse,  im  anderen  (Marfan)  war  die  Pyramide 
durch  eine  kleine  Knochenmasse  ersetzt.  —  Diese  Fälle  stellen  den 
höchsten  Grad  der  Ohrmißbildung  dar. 

Genese. 

Die  Unabhängigkeit  der  Entwicklung  des  Ohrlabyrinths  von  der 
des  übrigen  Ohres  macht  es  verständlich,  daß  auch  bei  hochgradiger 
Mittelohrmißbildung  das  Labyrinth  normal  sein  und  umgekehrt  bei 
Labyrinthanomalien,  ja  selbst  bei  vollständigem  Defekt  desselben,  ein 
nicht  verändertes  Mittelohr  sich  finden  kann.  —  Die  Genese  der  ver- 
schiedenen Gruppen  ist  offenbar  verschieden.  Bei  der  Gruppe  III, 
dem  vollständigen  Labyrinthmangel,  ist  die  Mißbildung  wohl  durch 
ein  einfaches  Ausbleiben  der  Ektodermeinstülpung 
in  der  Gegend  des  Nachhirns,  die  später  zur  Bildung  des  Labyrinth- 
bläschens führt,  entstanden.  „Da  der  Vorknorpel  und  der  embryo- 
nale Hyalinknorpel,  welcher  das  Labyrinthbläschen  umgibt,  sich  nach 
dessen  Ausdehnung  richtet  und  gestaltet,  so  kommt  in  einem  solchen 
Falle,  wo  dasselbe  fehlt,  keine  eigentliche  Pyramide  zustande"  (Sieben- 
mann). Es  handelt  sich  demnach  um  eine  Hemmungsmißbildung, 
deren  Terminationspunkt  in  die  ersten  Wochen  der  Entwicklung 
zu  verlegen  ist.  —  Schwieriger  ist  die  Genese  der  Gruppe  II 
und  ihre  Entstehungszeit  zu  bestimmen.  Der  Vergleich  mit  den  im 
späteren  Leben  entstandenen  Labyrinthanomalien  macht  es  sehr  wahr- 
scheinlich, daß  die  Veränderungen  zum  Teil  nicht  durch  ein  Stehen- 
bleiben in  einem  Stadium  der  Entwicklung  zustande  gekommen  sind, 
sondern  daß  hierbei  sekundäre  Degenerationen  und  Rück- 
bildungsvorgänge eine  wichtige  Rolle  spielen.  Die  durch  derartige 
Degenerationen  verursachten  Veränderungen  gleichen  oft  embryo- 
nalen Zuständen,  so  läßt  sich  z.  B.  experimentell  durch  verschiedene 
Schädigungen  (toxische  Einflüsse,  starke  Schalleinwirkung,  Radium- 
strahlen etc.)  neben  sonstigen  Veränderungen  eine  Degeneration  des 
CoRTischen  Organs  hervorrufen,  durch  die  es  in  einen  kleinen  Epithel- 
wulst, der  ganz  dem  „embryonalen  Epithelwulst"  gleicht,  umgewandelt 
wird.  Wir  müssen  deshalb  mit  der  Deutung  derartiger  Befunde  bei 
kongenitalen  Labyrinthanomalien  sehr  vorsichtig  sein,  da  es  eben  sehr 
wohl  möglich  ist,  daß  in  solchen  Fällen  die  Ausbildung  des  CoRTischen 
Organs  schon  beendet  war,  als  die  Schädigung  einsetzte,  und  daß  wir 
deshalb  den  Terminationspunkt  in  eine  viel  spätere  Embryonalzeit 
verlegen  können,  als  wenn  wir,  wie  Moos  und  Steinbrügge  u.  a. 
es  tun,  „ein  Stehenbleiben  der  Entwicklung  auf  der  Stufe  dieses 
Wulstes"  annehmen.  —  Siebenmann  glaubt,  daß  aus  dem  Verhalten 
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der  Membrana  tectoria  ein  Schluß  über  die  Zeit  des  Eintritts  der 
Entwicklungsstörung  möglich  ist.  Fehlt  die  Membran  oder  ist  sie 
nur  im  Rudiment  vorhanden,  so  spricht  dies  dafür,  daß  die  Störung 
in  den  ersten  zwei  Schwangerschaftsmonaten  oder  anfangs  des 
dritten  eingesetzt  hat,  also  „vor  dem  Zeitpunkt,  wo  die  Köpfe  des 
kleinen  KÖLLiKERschen  Hügels  zu  einer  zusammenhängenden  Membran 
verlötet  werden  und  sich  von  der  Umgebung  als  zusammenhängende 
feste  Haut  ablösen".  In  diesen  Fällen  frühzeitigster  Störung  bleibt 
auch  der  Nervenast  samt  den  zugehörigen  Ganglien  in  der  Entwicklung 
stark  zurück.  Kommt  die  Entwicklungsstörung  erst  in  einem  späteren 
Stadium  zustande,  so  kann  die  Membran  sich  regelrecht  bilden  und 
wird  deshalb  unverkümmert  angetroffen.  Ganglien  und  Nerven  sind 
dann  ebenfalls  gut  erhalten.  —  Auch  diese  Art  der  Bestimmung  des 
Entwicklungsstadiums,  in  dem  die  Störung  eingesetzt  hat,  erscheint 
nicht  zuverlässig,  da  auch  eine  Zerstörung  der  schon  entwickelten 
Membran  in  der  Zeit  nach  dem  3.  Monat  dieselbe  Veränderung 
hervorgebracht  haben  kann,  ebenso  wie  Ganglien  und  Nerven  auch 
sekundär  zugrunde  gegangen  sein  können.  —  Nach  allem  erscheint 
es  sehr  schwer,  den  teratogenetischen  Terminationspunkt 
für  die  zweite  Gruppe  der  angeborenen  Labyrinthanomalien  zu 
bestimmen,  aller  Wahrscheinlichkeit  nach  dürfen  wir  ihn  in  eine 
sehr  späte  Entwicklungsperiode  verlegen.  —  Dasselbe  gilt 
wohl  für  die  G  r  u  p  p  e  I ,  bei  der  hauptsächlich  die  knöcherne  Labyrinth- 
kapsel verändert  ist.  Da  die  normale  Verknöcherung  erst  im  sechsten 
Monat  des  fötalen  Lebens  beginnt,  so  sind  die  durch  Störungen  der- 
selben hervorgerufenen  Veränderungen  auch  erst  nach  diesem  Zeitpunkt 
entstanden  und  ihr  Terminationspunkt  ist  an  das  äußerste 
Ende  der  embryonalen  Entwicklungszeit  zu  legen. 

Wir  kommen  demnach  zu  dem  Schluß,  daß  der  teratogenetische 
Terminationspunkt  für  die  verschiedenen  Formen  der  kongenitalen 
Labyrinthanomalien  in  ganz  extreme  Entwicklungszeiten  zu  verlegen 
ist,  und  zwar  der  für  die  Gruppe  III  in  die  erste  Zeit,  der  für  die 
Gruppe  I  und  II  in  die  letzte  Zeit  der  fötalen  Entwicklung. 
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Kausale  Genese  der  Ohrmißbildungen. 

Dreierlei  Wege  stehen  uns  nach  E.  Schwalbe  zur  Erforschung 
der  Ursache  einer  Mißbildung  zur  Verfügung:  die  Resultate  der  ex- 
perimentellen Entwicklungsgeschichte,  die  der  anatomischen  Unter- 
suchung und  die  klinische  Erfahrung. 

Die  exp  erimentelle  Entwicklungsgeschichte  hat  für 
die  Teratologie  des  Ohres  kaum  verwertbares  Material  gegeben.  Die 
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an  Amphibienlarven  von  Spemann  Steeter  ^)  und  Lew^is  ^)  vor- 
genommenen Versuche  bestanden  in  Exstirpation  und  Verlagerung 
des  Hörbläschens.  In  physiologischer  Beziehung  sind  die  Resultate 
sehr  interessant,  da  sie  ergaben,  daß  das  einfache  Labyrinthbläschen 
schon  die  Funktion  des  später  so  kompliziert  gebauten  „statischen 
Sinnesorgans"  hat;  in  morphologischer,  da  sie  zeigten,  daß  die  Ent- 
wicklung des  Gehörorgans  unabhängig  vom  Zentralnervensystem  vor 
sich  gehen  kann.  Diese  letztere  Tatsache  ist  auch  für  die  Teratologie 
von  Interesse  (vgl.  später),  im  übrigen  jedoch  sind  die  Versuche  für  sie 
ohne  Bedeutung.  Es  kommt  zwar  bei  bestimmter  Versuchsanordnung 
ein  verkrüppeltes  Gehörorgan  zur  Entwicklung,  doch  ist  dieses  in  keiner 
Beziehung  mit  den  bekannten  Mißbildungsformen  zu  vergleichen. 

Die  klinische  Erfahrung  ist  stets  nur  mit  Vorsicht  zu  ver- 
wenden. Daß  wir  sogar  bei  der  Abgrenzung  der  Mißbildungen  gegen- 
über erworbenen  Zuständen  auf  die  Angaben  der  Eltern  angewiesen 
sind,  wurde  schon  bei  den  Labyrinthmißbildungen  auseinandergesetzt. 
Für  die  Feststellung  der  Vererbung  allein  ist  die  klinische  Erfahrung 
von  Bedeutung,  sonst  gibt  sie  uns  für  die  Erkenntnis  der  Genese  der 
Ohrmißbildungen  keine  weiteren  Anhaltspunkte. 

Der  anatomische  Befund  läßt  auch  nur  selten  in  klarer 
Weise  beim  Ohr  die  Ursache  der  Mißbildung  feststellen,  immerhin 
können  wir  doch  durch  den  Vergleich  mit  genetisch  bekannten  patho- 
logischen Veränderungen  in  manchen  Fällen  bestimmte  Schlüsse  ziehen. 

Gewöhnlich  teilt  man  die  Ursachen  ein  in  innere  und  äußere,  wobei  man 
unter  inneren  solche  versteht,  die  schon  im  Keime  enthalten  sind,  unter  äußeren 
solche,  die  während  der  intrauterinen  Entwicklung  einwirken. 

Ueber  innere  Ursachen  der  Mißbildungen  überhaupt  wissen  wir 
sehr  wenig,  die  einzig  bekannte  innere  Ursache  ist  die  Vererbung. 
Mit  ihrer  Feststellung  ist  natürlich  keine  weitere  Erklärung  gegeben, 
es  handelt  sich  nur  um  eine  Erfahrungstatsache  (vgl.  Kap.  VI,  B.  I). 

Vererbung  von  Ohrmißbildungen 

ist  öfters  festgestellt  worden,  doch  liegen  nur  wenig  zuverlässige  Be- 
obachtungen durch  mehrere  Generationen  vor.  —  Besonders  bei  den 
geringgradigen  Veränderungen  der  Ohrmuschel  findet  sich  oft 
die  Angabe,  daß  analoge  Veränderungen  bei  Eltern  resp.  Voreltern 
vorhanden  sind.  0.  Schäffer*)  fand,  daß  die  DARWiNsche  Spitze  sich 
von  den  Vätern  äußerst  selten  vererbt,  weder  auf  Söhne  noch  auf 
Töchter;  sie  wird  vorzugsweise  von  den  Müttern  vererbt,  und  zwar 
häufiger  auf  die  Söhne  (unter  284  Knaben  in  31  Proz.),  als  auf  die 
Töchter  (unter  276  Mädchen  in  25  Proz.).  —  Besonders  häufig  ist 
Vererbung  der  Fistula  auris  congenita  beobachtet  [Schwtabach,  Paget, 
Kratz  u.  a.].  Urbantschitsch  konnte  die  Vererbung  dieser  Miß- 
bildung durch  mehrere  Generationen  nachweisen.  Ein  bestimmter  Ver- 
erbungsmodus wurde  hierbei  nicht  beobachtet. 

In  der  Frage  der  Vererbung  individuell  erworbener  Eigenschaften 
haben  die  Ohrmißbildungen  eine  gewisse  Rolle  gespielt.  Schmidt 
und  später  Ornstein  haben  Fälle  von  Coloboma  lobuli  bei  Kindern 

1)  Verband],  d.  Ges.  deutscher  Naturf.  u.  Aerzte,  1908. 

2)  The  Journal  of  experim.  Zoology,  Vol.  III  u.  IV. 

3)  Amer.  Journ.  of  Anat.,  Vol.  VII. 

4)  Literatur,  soweit  nicht  in  Fußnoten  angeführt,  s.  oben. 
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mitgeteilt,  deren  Mütter  durch  Ausreißung  von  Ohrringen  ein  ge- 
spaltenes Ohrläppchen  akquiriert  hatten.  Sie  glauben,  daß  es  sich  hier 
um  die  Vererbung  dieser  erworbenen  Veränderung  handelt.  Auch 
SwiECiCKi  beobachtete  einen  ähnlichen  Fall,  die  Frage  des  Zusammen- 
hangs der  Veränderungen  bei  Mutter  und  Kind  läßt  er  oifen.  Gegen 
die  Ansicht,  daß  es  sich  hier  um  Vererbung  erworbener  Eigenschaften 
handelt,  haben  sich  Weismann  i),  His  und  Israel  gewandt.  Ihre  auf 
exakter  morphologischer  Grundlage  beruhenden  Untersuchungen  haben 
ergeben,  daß  die  Veränderungen  an  den  mütterlichen  und  kindlichen 
Ohren  nicht  als  identische  aufzufassen  sind.  In  den  Fällen  von 
Schmidt  und  Swiecicki  war  außer  dem  erworbenen  Einriß  an  dem 
Ohre  der  Mutter  noch  eine  kleine  angeborene  Einkerbung  nachweis- 
bar, die  der  stärker  ausgeprägten  des  kindlichen  Ohres  analog  zu 
setzen  ist.  Es  ist  also  bei  dem  kindlichen  Ohre  eine  Trennungslinie 
im  Uebermaß  ausgebildet,  die  schon  bei  dem  mütterlichen  abnorm 
stark  ausgeprägt  ist.  Das  Zusammentreffen  der  erworbenen  Verletzung 
mit  dem  angeborenen  pathologischen  Zustand  des  Unterohres  muß 
als  ein  rein  zufälliges  angesehen  werden  (Israel). 

Ueber  Vererbungen  von  Mißbildungen  des  mittleren 
Ohres  liegen  keine  sicheren  Beobachtungen  vor. 

Daß  Vererbung  von  Labyrinthmißbildungen  vorkommt,  geht 
aus  den  Taubstummenstatistiken  mit  Sicherheit  hervor.  Die  ange- 
borene Taubstummheit  ist  in  hervortretendem  Grade  eine  „Familien- 
krankheit". Die  Intensität  der  Vererbung  wird  durch  Blutsverwandt- 
schaft erhöht,  während  an  und  für  sich  Blutsverwandtschaft  nicht  als 
Ursache  der  Taubstummheit  angenommen  werden  kann.  In  Ehen  be- 
lasteter Blutsverwandter  ist  die  Aussicht  auf  Erzeugung  taubgeborener 
Kinder  nach  Uchermann^)  wenigstens  dreimal  so  groß,  als  in  anderen. 
Nur  selten  kommt  direkte  Vererbung  des  Gebrechens  von  den 
Eltern  auf  die  Kinder  vor.  So  fanden  sich  (in  Irland)  in  67  Ehen,  bei 
denen  eines  der  Ehegatten  taubstumm  war,  mit  264  Kindern,  kein 
Taubstummer,  und  in  12  Ehen,  bei  denen  beide  Ehegatten  taubstumm 
waren,  mit  44  Kindern  nur  1  taubstummes  Kind.  Schmaltz  fand,  daß 
von  41  taubstummen  Elternpaaren  nur  2  taubstumme  Kinder  (3  u.  2) 
erzeugt  hatten,  die  anderen  39  Paare  hatten  74  vollsinnige  Kinder. 
Viel  häufiger  ist  die  Vererbung  der  Taubstummheit  eine 
indirekte.  So  ließ  sich  z.  B.  in  Irland  bei  einer  statistischen 
Untersuchung,  die  über  3000  Fälle  betrifft,  in  mehr  als  11  Proz.  das- 
selbe Gebrechen  in  der  Familie  nachweisen.  In  diesen  Statistiken  ist 
eine  Trennung  der  angeborenen  Taubstummheit,  die  allein  für  uns  in 
Betracht  kommt,  von  der  erworbenen  nicht  gemacht,  eine  Statistik, 
die  nur  die  angeborene  Taubstummheit  betrifft,  existiert  nicht,  da  ja, 
wie  schon  erwähnt,  ihre  exakte  Trennung  von  der  erworbenen  un- 
möglich ist.  Man  wird  jedoch  nicht  fehl  gehen,  daß  bei  alleiniger 
Berücksichtigung  der  kongenitalen  Taubstummheit  der  Prozentsatz  ein 
noch  größerer  wäre  und  daß  demnach  die  Vererbung  der  kon- 
genitalen Labyrinthanomalien  eine  häufige  genannt  werden 
kann. 


1)  Ueber  die  Hypothese  einer  Vererbung  von  Verletzungen.    Jena  1889. 

2)  Schwabach,  Taubstummenstatistik  und  Taubstummheit  in  Eulenbukqs 
Eeal-Enzyklopädie.    (Ausführliche  Literaturangaben  I) 

3)  De  Doevstumme  i  Norge.  Christiania  1897.  Ref.:  Arch.  f.  Ohrenheilkunde, 
1898,  H.  4. 
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Von  Interesse  sind  die  Kreuzungsexperimente  von  kongenital  tauben  Tanz- 
mäusen und  anderen  Mäusen,  von  Guaita  fand  bei  derartigen  Kreuzungen,  daß 
in  der  1.  und  2.  Generation  keine  Tanzmäuse  auftreten,  in  der  3.  Generation  jedoch 
waren  ungefähr  '/b  Tanzmäuse,  ebenso  in  der  4.  —  Die  Vererbung  war  also  hier 
eine  ausgesprochen  indirekte.  AehnUche  Kesultate  hatten  auch  andere  Autoren; 
Haacke  betont  noch,  daß  Uebergänge  zwischen  Tanz-  und  Laufmäusen  nicht  zu 
erhalten  sind,  die  erzeugten  Tanzmäuse  werden  ausgesprochene  Tänzer,  die  Lauf- 
mäuse ausgesprochene  Läufer.  —  Alexander  fand  bei  Zuchtversuchen  mit  tauben 
Katzen  und  normalem  Kater,  daß  ungefähr  die  eine  Hälfte  des  Nachwuchses  taub, 
die  andere  dagegen  normalhörend  war. 

Zu  den  inneren  Ursachen  wären  auch  noch  die  direkten  Keimes- 
schädigungen zu  rechnen,  die  durch  Erkrankungen  der 
Eltern,  besonders  Lues,  Alkoholismus,  Geisteskrankheit  hervorge- 
bracht werden.  Von  einer  Reihe  von  Autoren  werden  derartige 
Momente  als  ätiologisch  wichtig  für  das  Zustandekommen  der  Taub- 
stummheit angeführt.  Sichere  statistische  Untersuchungen  oder  sorg- 
fältige direkte  Beobachtungen,  die  diese  Ansicht  stützen  können,  liegen 
jedoch  nicht  vor,  so  daß  das  Entstehen  von  kongenitalen  Labyrinth- 
anomalien durch  diesen  „Transformismus"  der  Vererbung  nur  eine 
unbewiesene  und  sogar  sehr  unwahrscheinliche  Hypothese  ist. 

Bei  den  äußeren  Ursachen  sind  in  erster  Linie  Veränderungen 
der  Eihäntc  zu  nennen.  Diese  gehören  ja  zu  den  sichersten  Ur- 
sachen von  Mißbildungen  überhaupt,  die  wir  kennen,  und  die  Zahl  der 
Mißbildungen,  die  als  amniogen  aufgefaßt  werden,  ist  groß.  Auch  für 
das  Zustandekommen  von  Ohrmißbildungen  hat  man  oft  derartige 
Veränderungen  verantwortlich  gemacht.  Landauer  glaubt,  daß  in  vielen 
Fällen  die  Eihäute  oder  pathologische  Stränge  eine  Rolle  spielen.  Er 
weist  auf  den  Fall  von  Birnbaum  hin,  bei  dem  neben  der  Mißbildung 
des  Ohres  ein  Defekt  der  rechten  Hand  sich  fand,  „wie  er  infolge 
Abschnürung  durch  Stränge  oder  die  Nabelschnur  zu  entstehen  pflegt". 

—  Apert  ^)  erwähnt,  daß  bei  der  von  ihm  beschriebenen  Mißbildung 
Hydramnion  vorlag,  das  wohl  ursächlich  damit  in  Zusammenhang 
stehe.  Auch  Springer  ^)  glaubt,  daß  für  das  Zustandekommen  des 
Satyrohres  wohl  der  Druck  in  utero  eine  Rolle  spiele.  —  Steinbrücke 
sah  bei  einer  Zwillingsgeburt  bei  dem  einen  Zwilling  neben  Wolfs- 
rachen und  Atrophie  des  Unterkiefers  eine  Mißbildung  der  Ohrmuschel 
mit  Atresie  des  Gehörganges,  die  er  mit  Wahrscheinlichkeit  auf  die 
Raumbeengung  im  Uterus  zurückführt.  0.  Schäffer  fand  bei  den 
Föten  mit  stärkeren  Ohrmißbildungen  oft,  daß  sie  ein  „gequetschtes 
Aussehen"  hatten,  eine  Anpassung  an  einem  engen  Raum.  „Dieser 
enge  Raum  ist  die  in  der  embryonalen  Zeit  zu  enge  Amnionhülle, 
speziell  in  erster  Linie  die  zu  enge  Amnionkopfkappe."  Auch  die 
geringeren  Abweichungen  von  der  Norm,  wie  Spaltung  des  Lobulus, 
Anomalien  der  Spitze  etc.  führt  er  auf  amniotischen  Druck  zurück. 

—  Alle  diese  Beobachtungen  sind  jedoch  wenig  beweisend  und  es 
existiert  nur  ein  Fall  in  der  Literatur  von  sicher  amniogener 
Ohrmißbildung:  Alexander  und  Moszkowicz ^)  fanden  bei  einem 
menschlichen  Embryo  von  9^/2  mm  Steißscheitellänge,  bei  normalem 
Entwicklungsgrad  des  rechten  Ohres,  links  die  freie  Ohrfalte  nach 
vorn  umgelegt,  so  daß  der  Anthelix  vollständig,  der  Helix  ascendens 
teilweise  von  ihr  verdeckt  war.  An  der  Falte  sind  zwei  Spitzen  deut- 


1)  Arch.  internat.  d'Otologie,  1903. 

2)  Beiträge  zur  Anatomie  usw.  d.  Ohres,  Bd.  I. 

3)  Arch.  f.  Ohrenheilkunde,  1900. 
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lieh  zu  erkennen,  von  denen  die  obere  der  Satyrspitze,  die  untere  der 
DARWiNschen  Spitze  entspricht.  —  „Am  Schädel  sind  in  der  linken 
Gesichtshälfte  reichlich  Verwachsungsspuren  mit  dem  Amnion  in  Form 
rauher,  scharf  begrenzter  Leisten  und  Flächen  erkennbar." 

In  mehreren  Fällen  ist  Uraschlingung  des  Kopfes  mit  der 
Nabelschnur  bei  Ohrmißbildungen  beobachtet  worden  (Moos, 
Kiesselbach),  doch  wird  von  den  betreffenden  Autoren  ein  gene- 
tischer Zusammenhang  als  unwahrscheinlich  angenommen.  Einen 
interessanten  Fall,  der  hierher  gehört,  habe  ich  gesehen.  Es  handelt 
sich  um  eine  isolierte  Mißbildung  des  äußeren  Ohres,  um  ein  etwas 
atypisches  Katzenohr.  Die  Mutter  gab  an,  daß  bei  der  Geburt  der 
Kopf  stark  zusammengepreßt  und  die  Ohrmuschel  nach  vorn  umge- 
klappt war,  dadurch,  daß  die  Nabelschnur  fest  um  den  Kopf  gewickelt 
war.  Noch  lange  habe  sich  eine  tiefe  Furche  über  dem  Ohr  befunden. 
Die  genaue  Untersuchung  ergab,  daß  auch  jetzt  noch  die  Furche  vor- 
handen war.  Fig.  366  zeigt  dieselbe,  sie  verläuft 
als  deutliche  Impression  etwa  in  der  Gegend  der 
Kranznaht.  Es  ist  wohl  sicher,  daß  in  diesem 
Falle  die  Ohrmuscheldifformität  durch 
die  Nabelschnurumschlingung  verursacht 
worden  ist. 

Als  weitere  Ursache  von  Ohrmißbildungen 
werden  intrauterine  Entzündungen  angegeben. 
Schon  ViRCHOw  weist  daraufhin,  daß  irritative 
Prozesse  wohl  für  das  Zustandekommen  der 
Mißbildungen  von  Wichtigkeit  sind.  „Ob  man 
diese  Prozesse,  die  Indurationen,  Adhäsionen, 
narbenartige  Retraktionen,  Synostosen,  Hyper- 
ostosen und  andere  Hypergenesien  erzeugen,  ent- 
zündliche nennen  will,  ist  ziemlich  gleichgültig." 
Andere  Autoren  wie  Joel  und  Rohrer  glauben, 
daß  bei  entzündlichen  Veränderungen  Lues  ätiolo- 
gisch in  Betracht  kommt.  Für  eine  derartige  An- 
nahme bildet  der  anatomische  Befund  bei  Mittelohrmiß- 
bildungen nur  selten  eine  Stütze.  Die  Veränderungen,  die  wir  als 
Residuen  von  Entzündungen  kennen,  sind  raeist  anderer  Natur,  wenn 
auch  zugegeben  werden  muß,  daß  wir  bei  Entzündungen,  die  das 
Organ  während  der  Entwicklung  getroffen  haben,  nicht  dieselben 
Folgezustände  erwarten  dürfen,  wie  bei  den  postembryonal  auf- 
tretenden Entzündungen. 

Im  Gegensatz  zu  dem  Mittelohr  haben  wir  bei  dem  inneren  Ohr 
Anhaltspunkte,  die  mit  größter  Wahrscheinlichkeit  für  die  entzündliche 
Genese  sprechen.  Die  Veränderungen,  die  wir  in  der  Gruppe  II  kennen 
gelernt  haben,  sind  nach  Siebenmann  ganz  analog  denen,  die  als 
Folgezustände  einer  im  späteren  Leben  erworbenen  Labyrinthitis  bei 
einer  Anzahl  von  Fällen  anatomisch  gefunden  worden  sind  (Manasse, 
Habermann,  Alexander,  Siebenmann).  Diese  Befunde  sprechen 
dafür,  daß  wenigstens  ein  Teil  der  intrauterin  entstandenen 
Labyrinthveränderungen  entzündlicher  Natur  ist. 
Siebenmann  glaubt,  daß  es  sich  hier  meist  um  die  Folgezustände 
einer  fötalen  Meningitis  handelt.  —  Lues  ist  vielleicht  ätiologisch  auch 
von  Wichtigkeit;  von  Interesse  in  dieser  Beziehung  sind  die  positiven 
Resultate,  die  in  jüngster  Zeit  mit  Hilfe  der  WASSERMANNschen  Re- 


Fig.366.  Ohrmuschel- 
difformität. Furche  am 
Schädel  durch  Nabel- 
schnurumschlingung 
entstanden. 
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aktion  erhoben  wurden  [Beck^),  E.  Urbantschitsch  2)J.  Allerdings 
ist  hierbei  eine  Trennung  der  embryonal  und  der  postembryonal  ent- 
standenen Veränderungen  kaum  möglich. 

Endlich  ist  noch  zu  erwähnen,  daß  Vaskularisationsverhältnisse 
vielleicht  für  das  Zustandekommen  von  Ohrmißbildungen  von  "Wichtig- 
keit sind.  —  Birnbaum,  M.  Schultze  und  Virchow  fanden  bei 
ihren  Fällen  das  Fehlen  einer  Nabelarterie.  Virchow 
hält  die  Frage  für  berechtigt,  ob  nicht  dieser  Mangel  die  Störungen 
verursacht  hat.  Er  glaubt  jedoch,  daß  dies  unwahrscheinlich  ist,  da 
der  Mangel  nicht  immer  auf  die  Seite  fällt,  wo  die  Mißbildung  sich 
findet  und  ist  der  Ansicht,  daß  dieses  Fehlen  vielmehr  als  Koeffekt 
derselben  Ursache  anzusehen  ist,  die  auch  die  anderen  Störungen 
bedingt.  —  Landauer  glaubt,  die  auffallende  Tatsache,  daß  die  Miß- 
bildungen in  der  Mehrzahl  der  Fälle  auf  der  rechten  Seite  sich 
finden,  sei  vielleicht  durch  die  Gefäßentwicklung  zu  erklären.  Die 
stärkere  Rückbildung  der  embryonalen  Gefäßbogen  rechts  könnte 
eine  geringe  Widerstandsfähigkeit  der  Gebilde  dieser  Seite  bewirken. 
Vielleicht  spielen  außerdem  noch  andere  Unregelmäßigkeiten  in  der 
Gefäßentwicklung  eine  Rolle.  Er  rät  deshalb,  bei  den  anatomischen 
Untersuchungen  auf  derartige  Unregelmäßigkeiten  zu  achten.  —  Von 
größerem  Interesse  als  diese  allgemeinen  Betrachtungen  ist  das 
Studium  der  lokalen  Gefäßverhältnisse  bei  den  angeborenen  Labyrinth- 
anomalien, auf  das  besonders  Siebenmann  hinweist.  —  Er  macht 
darauf  aufmerksam,  daß  bei  einer  Reihe  von  Fällen  die  am  meisten 
degenerierten  Labyrinthabschnitte  einem  gemeinsamen,  vom  übrigen 
scharf  abgegrenzten  Vaskularisationsgebiete  angehören,  und  daß  des- 
halb der  Gedanke  naheliegt,  daß  eine  Störung  in  diesem  Vaskularisa- 
tionsgebiete der  Epitheldegeneration  zugrunde  liegt.  Er  selbst  konnte 
allerdings  bei  seinen  Präparaten  von  menschlicher  Taubstummheit  bei 
genauer  Untersuchung  keine  Verengerung  oder  sonstige  Veränderung 
der  Gefäße  nachweisen.  Alexander  und  Tandler  dagegen  fanden 
bei  kongenital  tauben  jungen  Katzen  im  exakten  Vergleiche  mit 
anderen,  gleich  alten  normalen  Katzen  bedeutenden  Blutgefäßmangel 
in  der  Schnecke.  Sie  sind  deshalb  der  Meinung,  daß  die  ersten  Ver- 
änderungen bei  der  kongenitalen  Taubheit  der  Katzen  durch  unge- 
nügende regionäre  Blutgefäßversorgung  herbeigeführt  oder  begünstigt 
werden.  —  Quix  und  andere  Autoren  fanden  bei  der  Untersuchung  von 
Tanzmäusen  als  konstanten  Befund  „Degeneration  der  Stria  vascularis". 
Die  Stria  fehlte  entweder  ganz,  oder  war  nur  an  einzelnen  Stellen  in 
Form  von  plattem  oder  kubischem  Epithel,  unter  dem  einzelne  Blut- 
gefäße sich  befanden,  vorhanden.  Quix  legt  auf  diesen  Befund 
großen  Wert  und  glaubt,  daß  „dem  abnormen  Verhalten,  resp.  Fehlen 
der  Stria  vascularis,  wenn  nicht  der  ganze  Teil,  jedoch  bestimmt  der 
Hauptanteil  in  dem  Entwicklungsprozeß  zukommt". 

Wenn  auch  aus  diesen  Befunden  keine  zu  weitgehenden  Schlüsse 
gezogen  werden  dürfen,  so  machen  sie  es  doch  in  hohem  Grade 
wahrscheinlich,  daß  bei  der  Genese  mancher  kongeni- 
talen  Labyrinthveränderungen  lokale  Vaskularisation  s- 
anomalien  eine  Rolle  spielen. 


1)  Zeitschcr.  f.  Ohrheilk.,  1910. 

2)  Verh.  d.  Otolog.  GeseUschaft,  1910. 
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II.  Ohrmissbildungen  bei  nicht  lebensfähigen  Früchten. 

Es  sollen  hier  die  Ohrveränderuugen  besprochen  werden,  die 
sich  bei  einer  Gruppe  von  Allgemeinmißbildungen  finden  und  typisch 
für  diese  sind.  Bei  den  in  dem  Vorhergehenden  besprochenen  Miß- 
bildungen des  Ohres  findet  sich,  wie  oben  auseinandergesetzt,  auch 
Kombination  mit  anderen  Mißbildungen,  besonders  mit  den  Spalt- 
bildungen des  Gesichts,  doch  kommt  dies  nur  in  vereinzelten  Fällen  vor, 
und  sowohl  die  Ohrmißbildung  als  auch  die  andere  Mißbildung  kann 
genau  in  derselben  Weise  isoliert  auftreten.  Anders  bei  den  jetzt  zu  be- 
sprechenden Veränderungen,  hier  ist  die  eine  Mißbildung  stets  mit  der 
anderen  verbunden  und  tritt  sonst  nie  auf.  Die  Ohrmißbildung  bildet 
also  ein  Charakteristikum  des  Monstrums.  Dies  rechtfertigt  die  ge- 
sonderte Besprechung  dieser  Ohrmißbildungen. 

Des  geringen  klinischen  Interesses  wegen  werden  diese  in  den  Arbeiten  über 
Ohrmißbildungen  meist  nur  kurz  erwähnt  oder  ganz  übergangen,  genauere  Be- 
achtung haben  sie  erst  in  letzter  Zeit  gefunden ,  es  hegen  deshalb  nur  werdg 
anatomische  Befunde  vor,  die  mit  den  neuesten  exakten  Untersuchungsmethoden 
festgestellt  worden  sind,  so  daß  unsere  Kenntnisse,  besonders  was  die  histologischen 
Veränderungen  des  Labyrinths  betrifft,  noch  lückenhaft  sind. 

Es  sollen  die  Ohrveränderungen  bei  folgenden  Mißbildungsformen 
betrachtet  werden: 

A.  Einzelmißbildungen. 

1)  Defektbildung  des  Schädels  (Cranioschisis,  Akranie), 

2)  Defektbildungen  des  Gesichts  (Agnathie,  Cyklopie,  Aprosopie). 

B.  Doppelmißbildungen. 
Duplicitassymmetros: 

1)  Cephalothoracopagus  monosymmetros, 

2)  Prosopothoracopagus, 

3)  Diprosopus  und  Dicephalus  (Duplicitas  anterior). 
Duplicitas  asymmetros  (Autosit  und  Parasit). 

Cephalothoracopagus  parasiticus. 

A.  Einzelmißbildungen. 
1)  Ohrveränderungen  bei  Defektbildung  des  Schädels. 

Bei  der  mit  dem  Namen  Cranioschisis  und  Akranie  bezeichneten 
Spaltbildung  des  Schädels  unterscheidet  man  zwei  Unterabteilungen, 
dieHoloakranie  mit  ausgedehntem  Defekt  der  Scheitelbeine,  Stirn- 
beine bis  auf  Pars  orbitalis,  Schläfenbeinschuppe  und  des  Hinterhaupt- 
beins, also  mit  Fehlen  des  Hinterhauptlochs  (Fig.  369)  und 
Meroakranie  mit  geringer  Defektbildung,  die  meist  auf  die  Sagittal- 
linie  beschränkt  ist.  Hinterhauptsschuppe  und  Hinterhauptsloch 
ist  hier  vorhanden  (Fig.  367).  Zwischen  diesen  beiden  Formen  be- 
stehen allmähliche  Uebergänge  (Fig.  368).  Auf  die  Veränderungen  des 
Schädels  kann  hier  nicht  eingegangen  werden  (vgl.  hierüber  dieses 
Buch,  III.  Teil,  2.  Abt.,  2.  Kapitel,  p.  94),  mit  Ausnahme  des 
Schläfenbeins,  das  wegen  seiner  Beziehungen  zum  Gehörorgan 
genauer  betrachtet  werden  soll. 

Das  Os  squamosura  ist  stets  mehr  oder  weniger  verändert. 
Bei  Holoakranie  ist  es  hochgradig  rudimentär  und  wird  durch  einen 
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niedrigen  Knochenwulst  dargestellt.  Ein  vollständiges  Fehlen  der 
Schuppe  scheint  jedoch  nicht  vorzukommen.  —  Bei  der  Meroakranie 
ist  die  Schuppe  niedriger  als  normal,  meist  erscheint  sie  abnorm  dick 
und  die  obere  Begrenzung  verläuft  nicht  bogenförmig,  sondern  hori- 
zontal. Bei  Vorhandensein  eines 
Scheitelbeins  setzt  sich  dieses  nahe- 
zu einen  rechten  Winkel  mit  ihr 
bildend  an ,  so  daß  es  horizontal 
glatt  über  die  Basis  der  Pyramide 
gelegt  erscheint  (Fig.  367). 

Das  Os  petrosum  zeigt  je 
nach  dem  Grade  der  Akranie  ver- 
schiedene Veränderungen.  Die  Lage 
der  Pyramiden  ist  in  typischer 
"Weise  bei  hochgradigen  Fällen  ver- 
ändert. Während  die  Achsen  beider 
Pyramiden  im  normalen  Schädel 
einen  nach  hinten  offenen  Winkel 
von  90°  miteinander  bilden,  ist 
dieser  Winkel  hier  ein  stumpfer 
oder  in  stärkeren  Graden  beträgt 
er  180",  die  Pyramiden  stehen  also 
vollständig  quer  oder  endlich  sie 
bilden  sogar  einen  nach  vorn 
offenen  stumpfen  Winkel  mitein- 
ander (Fig.  381).  Dazu  kommt 
noch  eine  Drehung  um  die  quere 
Achse  derart,  daß  die  Basis  der 
Pyramiden  tiefer  steht  als  die  Spitze. 
Der  Grad  dieser  Drehung  ist  eben- 
falls verschieden,  in  hochgradigen 
Fällen  kann  die  Schädelbasis  ^wie 
ein  Dach  nach  allen  Seiten  abfallen 
und  in  der  Sagittallinie  kyphotisch, 


Fig.  367. 


E 


Fig.  367—369.  Akranieschädel.  Drei 
verschiedene  Grade  der  Defektbüduiig. 
(Präparate  des  Heidelberger  pathoL  In- 
stituts.) 

Fig.  367.  Geringer  Grad  der  Defekt- 
bildimg.  Eechts  ist  das  die  Basis  der 
Pyramide  bedeckende  Os  parietale  entfernt. 
—  A  Poms  acusticus  internus,  H  Hiatus 
subarcuatus,  £'Emiaentia  arcuata,  S  Squama 
ossis  temporalis,  P  Os  parietale. 

Fig.  868.  ^Mittlerer  Grad  der  Defekt- 
büdimg.  —  A  Porus  acusticus  internus, 
E  Eminentia  arcuata,  die  durch  eine 
Kuochenbrücke  in  typischer  Weise  mit  der 
hinteren  iSchädelwand  verbunden  isi,  S 
Squama. 

Fig.  369.  Stärkerer  Grad  der  Defekt- 
bildung (Holoakranie).  —  F  Facialiskanal, 
der  nach  oben  defekt  ist,  E  Eminentia 
arcuata,  5  Squama, 
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nach  oben  konvex  gerichtet  sein"  (Ernst).  Je  nach  dem  Grade  der 
Mißbildung  ist  die  Gestaltung  der  Pyramide  selbst  verschieden.  Im 
allgemeinen  erscheint  sie  plumper  als  normal,  ihre  Spitze,  die  gegen 
die  Pars  basilaris  angestemmt  ist,  ist  stumpf.  Die  Form  kann  so  ver- 
ändert sein,  daß  sie  gar  nicht  mehr  an  die  normale  „Pyramide"  erinnert 
(Fig.  370).  Am  deutlichsten  ausgeprägt  und  wohl  in  allen  Fällen  zu 
differenzieren  ist  die  Eminentia  arcuata.  Sie  liegt  der  Spitze  der 
Pyramide  meist  näher  als  normal,  was  Bauer  als  höchst  charakte- 
ristisches Merkmal  der  hemicephalen  Felsenbeine  hervorhebt.  Häufig 
ist  sie  durch  eine  Knochenbrücke  mit  der  hinteren  Schädelwand 
verbunden  (Fig.  368).  Der  Poms  acusticus  ist  stets  vorhanden, 
er  erscheint  oft  auffallend  weit,  sehr  häufig  ist  der  Facialiskanal 
nach  oben  defekt,  so  daß  der  Nerv  in  einer  offenen  Rinne  verläuft 
(Fig.  369). 

Os  tympanicum.  Durch  die  Drehung  der  Pyramiden  wird 
auch  die  Lage  des  Annulus  tympanicus  verändert.  Beide  Paukenringe 
sind  nach  der  Mittellinie  des  Kopfes  zu  verlagert  und  so  einander 
nahe  gerückt,  außerdem  ist  in  vielen  Fällen  ihre  Lage  der  Frontal- 
ebene mehr  oder  weniger  genähert.  Sie  stehen  also  im  Gegensatz 
zum  normalen  Neugeborenen,  bei  dem  eine  starke  Neigung  vorhanden 
ist,  vollständig  senkrecht  und  sehen  direkt  nach  vorn.  Ihre  Lage  zum 
Kiefergelenk  erscheint  hierdurch  derart  verändert,  daß  dieses  vorn 
und  lateral  von  ihnen  liegt  (Fig.  371).  Der  Knochen  selbst  ist  entweder 
normal  geformt  oder  aber  abnorm  stark  entwickelt  und  gegenüber  der 
Norm  verbreitert.  In  der  Mehrzahl 


Fig.  370.  Fig.  371. 


Fig.  370.  Schläfenbein  bei  Akranie  (von  oben).  —  G  innerer  Gehörgang, 
E  Eminentia  arcuata  (oberer  Bogengang),  R.s  Hiatus  subarcuatus,  S  Schläfen- 
schuppe. 

Fig.  371.  Akranie  (Schädel  von  vorne  und  unten).  Paukenringe  (P)  medial 
vom  Kiefergelenk  {K)  gelagert.  —  Der  Schädel  ist  ein  Zusammenhang  mit  dem 
übrigen  Skelett  und  zur  Demonstration  etwas  nach  hinten  gebogen.  (Präparat  des 
Heidelberger  pathol.  Instituts.) 

Das  Gehörorgan  selbst  zeigt  in  seinen  verschiedenen  Teilen  Ab- 
weichungen von  der  Norm. 
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Die  Ohrmuschel  der  Anencephalen  ist 
in  der  Mehrzahl  der  Fälle  in  typischer  Weise 
verändert.  In  den  leichtesten  Graden  ist  sie 
wie  zusammengeklappt  (Fig.  372),  die  Höhe 


Fig.  372. 


hierdurch  gegen  die  Norm  etwas  verkleinert, 
die  Form  der  Muschel  ist  dabei  gut  er- 
halten. Weiter  erscheint  die  ganze  Muschel 
wie  zusammengefaltet,  so  daß  oft  die  Breite 
die  Länge  übertrifft.  Hierbei  kann  das  Relief 
der  Muschel  noch  normal  sein,  so  daß  man 
durch  Auseinanderfalten  wieder  normale 
Verhältnisse  herstellen  kann.  Bei  den  noch 
höheren  Graden  der  Veränderung  ist  dies 
nicht  mehr  der  Fall,  die  abnorme  Form  ist 
fixiert  und  das  normale  Relief  nicht  mehr 
zu  erkennen.  Im  höchsten  Grade  endlich 
wird  die  Muschel  nur  durch  ein  kleines 
wulstartiges  Gebilde  dargestellt.  Zwischen 
diesen  Formen  bestehen  allmähliche  Ueber- 
gänge  und  es  läßt  sich  eine  kontinuierliche 
morphologische  Reihe  von  der  normalen 
Muschel  bis  zur  stärksten  Dilformität  auf- 
stellen (Fig.  373—377).  —  Alle  diese 
Formen  lassen  sich  auffassen  als  in  ihrem 
Höhendurchmesser  zusammengedrückte  Ohr- 
muscheln, sie  stellen  nur  verschiedene  Grade 
ein  und  derselben  Difformität  dar. 

Fig.  372—377.  Verschiedene  Grade  der  Ohr- 
miischeldüformität  bei  Akranie.  (Präparate  des 
Heidelberger  pathol.  Instituts.) 

Mittelohr.  Das  Mittelohr  ist  nur 
selten  normal,  meist  finden  sich  mehr  oder 
weniger  hochgradige  Veränderungen.  Der 
Raum  des  Mittelohrs  ist  oft  abnorm 
erweitert  (Fig.  378),  doch  ist  auch  Ver- 
engerung durch  Knochenwucherung  beob- 
achtet (Seligmann)  oder  sogar  vollständiges 
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Fehlen  des  Cavum  (Alexander).  —  Das  Trommelfell  ist  fast  immer 
vorhanden,  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  weicht  es  in  seiner  Form  nicht 
wesentlich  von  der  Norm  ab,  dagegen  ist  seine  Stellung  oft  abnorm: 
der  Inklinationswinkel  ist  vergrößert,  so  daß  die  Membran  nahezu  oder 
sogar  vollständig  senkrecht  steht,  der  Deklinationswinkel  ist  ebenfalls 


St  T 


c 


I  I 


S         ß  V 

Fig.  378.  Mikroskopisches  Präparat  eines  Anencephalen  -  Gehörorganes.  — 
<?  innerer  Gehörgang  mit  Nerv,  S  Schnecke,  F  Vestibulum,  B  Bogengänge,  T  Trommel- 
iell  mit  Hammer,  St  Steigbügel  im  Mittelohrraum  (Steigbügelplatte  am  Vestibulum), 
C  Carotis,  F  Facialis. 

vergrößert,  oft  90  °,  d.  h.  das  Trommelfell  steht  mit  seinem  horizontalen 
Durchmesser  in  der  Frontalebene.  —  Die  Ossicula  sind  häufig  ab- 
norm; vollständiges  Fehlen  oder  hochgradige  Verkümmerung  ist  sehr 
selten  (Alexander)  beobachtet,  meist  handelt  es  sich  nur  um  geringe 
Abweichungen  von  der  normalen  Form.  —  Am  häutigsten  ist  der  Stapes 
verändert.    Er  erscheint  in  die  Länge  gezogen. 


die  Platte  sehr  klein,  die  Schenkel  lang  und 
einander  genähert  (Fig.  379).  Diese  Form  kann 
als  charakteristisch  für  Anencephalie  angesehen 
werden  (Bauer)  und  findet  sich  in  der  großen 

Fig.  379.  Ossicula  bei  Akranie.  —  Hammer,  der  auf 
die  Gelenkseite  gelegt  ist,  zeigt  die  typische  Grube  und 
rudimentären  Griff.  Stapes  von  typischer  ovaler  Form.  Amboß 
nicht  wesentlich  abnorm,  etwas  in  die  Länge  gezogen. 


Mehrzahl  der  Fälle.  Seltener  sind  andere  Abnormitäten,  wie  Fehlen 
eines  Schenkels,  abnorme  Biegung  der  Schenkel  etc.  Mehrmals  ist 
eine  Verbindung  der  Schenkel  durch  eine  Knochenbrücke  beobachtet 
(Bauer,  Habermann,  Frey).  —  Hammer  und  Amboß  sind  in  vielen 
Fällen  nahezu  normal,  oft  sind  sie  jedoch  ebenfalls  verändert.  Am 
Hammer  findet  sich  sehr  häufig  eine  abnorme  grubige  Vertiefung 
gegenüber  der  Gelenkfläche  (Fig.  379),  was  Bauer  als  charakteristisch 
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hervorhebt.  Manchmal  erscheinen  Hammer  und  Amboß  auch  wie  in 
die  Länge  gezogen,  auch  Fehlen  oder  mangelhafte  Ausbildung  der 
Fortsätze,  besonders  des  kurzen  Amboßschenkels,  und  andere  Ab- 
normitäten sind  beobachtet.  —  Die  Ohrtrompeten  sind  wegen  der 
medialen  Lage  der  Pauke  meist  sehr  kurz,  sonstige  Abnormitäten 
sind  selten. 

Die  Labyrinthe  zeigen  je  nach  dem  Grade  der  Mißbildung  des 
Schläfenbeins  verschiedene  Veränderungen.  Das  knöcherne  Laby- 
rinth kann  vollständig  normal  sein,  in  der  großen  Mehrzahl  der  Fälle 
ist  es  allerdings  abnorm  (Fig.  380).  Das  Auffallendste  sind  gewisse 

Verbieg ungen,  die 
auch  bei  sonst  normal 
entwickelten  Labyrin- 
then sich  finden  können 
(Bauer).  Die  Schnecke 
erscheint  nach  dem  Vor- 
hof zu  umgebogen,  ihre 
Achse  steht  hierdurch 
nicht  auf  der  Basis  senk- 
recht, sondern  bildet 
mit  ihr  einen  lateral 
offenen  spitzen  Winkel. 
Außerdem  erscheint  sie 
in  der  Richtung  von 
oben  nach  unten,  senk- 
recht zur  Schnecken- 
achse oft  zusammen- 
gedrückt, so  daß  die 
Basalwindung  eine  läng- 
lich -  ovale ,  unregel- 
mäßige Form  hat.  In 
Fällen  von  Quer  Stellung 
der  Pyramidenachsen 
erscheinen  die  beiden 
Schnecken  mehr  nach 
der  Sagittallinie  des 
Schädels  verlagert  und 
sind  einander  bedeutend 
genähert  (Fig.  381).  - 
Fig.  380.  Labyrinthe  von  Anencephalen  (nach  Bauee).     Die    Bogengänge  sind 

ebenfalls  oft  wie  zu- 
sammengedrückt, be- 
sonders der  hintere,  der  schmal-hufeisenförmige  Gestalt  mit  starker 
Annäherung  seiner  Schenkel  annehmen  kann.  —  Außer  diesen  charak- 
teristischen Verbiegungen  des  Labyrinths  finden  sich  mehr  oder 
weniger  häufig  noch  andere  leichte  und  gröbere  Veränderungen. 
Die  Labyrinthfenster  sind  oft  abnorm  eng  und  teilweise  oder  voll- 
ständig knöchern  verschlossen.  —  Die  Schnecke  zeigt  mangelhaft 
entwickeltes  knöchernes  Gerüst,  die  Zahl  ihrer  Windungen  ist  redu- 
ziert; der  Grad  des  Defektes  ist  verschieden,  in  hochgradigen  Fällen 
kann  das  Hauptlumen  der  Schnecke  durch  einen  großen  einheitlichen 
Raum  eingenommen  werden.  —  Der  Bogengangsapparat  ist  seltener 
abnorm,  doch  ist  auch  rudimentäre  Entwicklung  (Alexander),  un- 
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regelmäßiger  Verlauf  (Seligmann)  und  andere  Abnormitäten,  so  be- 
sonders häufig  ein  Fortsatz  des  horizontalen  Bogenganges  nahe  der 
Mitte  des  Bogens  (Bauer)  beobachtet.  —  Der  innere  Gehörgang  ist 
oft  abnorm  weit,  der  Facialiskanal  (Fig.  378),  wie  schon  erwähnt,  nach 
oben  defekt.  —  Das  häutige  Labyrinth  ist  erst  in  der  letzten  Zeit 
genauer  histologisch  untersucht  worden.  Da  es  sich  meist  um  nicht 
tadellos  konservierte  Präparate  handelt,  ist  die  Beurteilung  oft  schwer 
und  Irrtümer  sind  leicht  möglich.  So  fand  Veraguth  ausgedehnte 
Veränderungen,  und  zwar  derart,  „daß  von  epithelialen  Anteilen  der 
Schnecke  genau  das  sich  entwickelt  hat,  was  mit  dem  Nerven  selbst 
später  nicht  in  direkte  Verbindung  gekommen  wäre,  daß  aber  alle 
Zellen,  in  denen  die  Endausbreitung  des  Nervus  cochlearis  hätte  statt- 
finden sollen,  sich  nicht 
dilferenziert  haben".  — 
Dieser  Befund,  der  auch 
für  die  Auffassung  der 
Genese  der  Veränderun- 
gen sehr  bestechend  er- 
scheint und  deshalb  auch 
öfters  in  der  Literatur 
angeführt  wird  (vgl.  auch 
dieses  Buch,  Kap.  III, 
p.  101) ,  wurde  durch 
spätere  Untersuchungen 
(Habermann  ,  Frey) 

,  nicht  bestätigt,  und  es 
ist  sehr  wahrscheinlich, 
daß  von  Veraguth 
Artefakte  infolge  unge- 
nügender Fixation  für 
pathologische  Verände- 

1  rungen  angesehen  wur- 

'  den.  —  Die  exakten  histo- 
logischen Untersuchun- 

1  gen  haben  ergeben,  daß 

f  in  der  Mehrzahl  der  Fälle 
die  Veränderungen  des  membranösen  Labyrinths  über- 

1  raschend  gering  sind,  und  daß  die  Sinnesepithelien  selbst  bei 

1  starker  Veränderung  des  knöchernen  Labyrinths  vollständig  normal 
sein  können  (Fig.  378).  Als  typische  Veränderung  findet  sich  nur  eine  auf- 
fallende Zunahme  und  ein  erheblicher  Füllungszustand  der  Blutgefäße 

I  im  inneren  Gehörgang  und  eine  mehr  oder  weniger  ausgesprochene  Ver- 
minderung der  Ganglienzellen  gegen  die  Norm.  —  In  einzelnen  Fällen 

i  können  zwar  ausgedehnte  sonstige  Veränderungen  sich  finden,  so  sah 

I  Alexander  sogar  vollständiges  Fehlen  des  Nervus  acusticus,  doch 

I  sind  diese  Veränderungen  nicht  häufig  und  keineswegs  typisch  für  das 

I  Gehörorgan  der  Anencephalen. 

Was  die  Frage  der  Grenese  der  Ohrveränderungen  bei. 

1  der  Anencephalie  betrilft,  so  fällt  dieselbe  zusammen  mit  der  des 
anencephalen  Schädels  und  der  Anencephalie  überhaupt,  auf  die  an 
dieser  Stelle  nicht  weiter  eingegangen  werden  kann  (vgl.  dieses  Buch, 

.Teil  III,  p.  92).  Die  Veränderungen  des  knöchernen  Laby- 
rinths und  des  Mittelohrs  sind  nur  als  Teilerscheinungen  der 
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Fig.  381.  Röntgenogramm  eines  Akraniekopfes.. 
*S'  Schnecke,  F  Vestibularapparat.  —  Die  Pyramiden 
bilden  einen  nach  vom  stumpfen  Wmkel  miteinander, 
dadurch  typische  Lagerung  der  Gehörorgane. 
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Veränderungen  des  knöchernen  Schädels  aufzufassen.  Bei  stärkerer 
Mißstaltung  des  knöchernen  Labyrinths  ist  anzunehmen,  daß  die 
Störung  der  Entwicklung  zu  einer  Zeit  stattgefunden,  in  der  dasselbe 
noch  hyalinknorpelig  war  (Habermann),  bei  normalem  knöchernen 
Labyrinth  ist  die  Entstehungszeit  in  eine  spätere  Entwicklungsperiode 
zu  verlegen  (Frey).  Der  Befund  des  häutigen  Labyrinths  ist  be- 
sonders in  negativem  Sinne  von  großem  Interesse :  es  wird  durch  ihn  der 
Beweis  erbracht,  daß  trotz  der  schweren  Mißbildung  des  Zentralnerven- 
systems das  ganze  periphere  Gehörorgan  vollständig  normal  zur  Ent- 
wicklung gelangen  kann.  —  Die  Veränderungen  des  äußeren  Ohres 
endlich  sind  offenbar  sekundärer  Natur  und  lassen  sich  auf  mechanische 
Verhältnisse  zurückführen.  Durch  die  Kürze  des  Halses  und  die 
Defektbildung  des  Schädels  wird  das  Ohr  während  der  Entwicklung 
zwischen  Schulter  unten  und  Uteruswand  oben  in  seinem  senkrechten 
Durchmesser  zusammengedrückt  und  difformiert.  —  Ist  diese  Diffor- 
mierung  in  einem  frühen  Entwicklungsstadium  eingetreten,  so  kommt 
es  zur  dauernden  Verkrüppelung,  ist  sie  in  einem  späteren  Stadium 
eingetreten,  am  Ende  oder  nach  Abschluß  der  Ohrmuschelbildung,  so 
kommt  es  nur  zu  einem  Zusammenklappen  oder  -falten  der  Muschel. 

—  Die  Verschiedenheit  der  Muscheldifformierung  spricht  demnach  auch 
dafür,  daß  der  teratogenetische  Terminationspunkt  für  die  Anencephalie 
in  verschiedene  Entwicklungsstadien  fallen  kann. 
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jp.  1S9  (Mißbildungen  des  Nervensystems). 


2)  Ohrveränderungen  bei  Defektbildung  des  Gesichts. 

Die  hier  zu  besprechenden  Ohrmißbildungen  werden  mit  dem 
Namen  Synotie  bezeichnet.  Es  handelt  sich  im  wesentlichen  um 
eine  Annäherung  oder  mehr  oder  weniger  ausgedehnte  Verschmelzung 
der  beiden  Gehörorgane  eines  Individuums. 

Der  geringste  Grad  findet  sich  bei  der  einfachen  Agnathie. 
Es  ist  hier  die  Defektbildung  auf  den  untersten  Abschnitt  des  Gesichts 
beschränkt,  Augen  und  Nase  sind  normal,  der  Unterkiefer  fehlt  voll- 
ständig, Oberkiefer,  Gaumenbein  und  Keilbein  sind  verkümmert.  „Die 
beiden  Schläfenbeine  sind  so  nahe  nach  der  Mittellinie  zu  gerückt, 
daß  sie  sich  gegenseitig  berühren,  weshalb  auch  die  äußeren  Ohrgänge 
und  mit  ihnen  die  Ohren  so  nahe  zueinander  zu  stehen  kommen" 
(Foerster).  Die  Ohrmuscheln  stehen  dabei  nicht  senkrecht,  sondern 
mehr  horizontal,  so  daß  sie  mit  ihren  unteren  Enden  sich  bis  zur  Be- 
rührung genähert  sind.  Die  Paukenhöhlen  sind  sich  ebenfalls  stark 
genähert,  zu  einer  Vereinigung  der  beiden  Paukenhöhlen  ist  es  jedoch 
nicht  gekommen.  Die  Tuben  sind  hier  äußerst  kurz  oder  fehlen  ganz. 
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so  daß  die  nach  der  Mittellinie  verlagerten  Mittelohrräume  direkt  mit 
dem  Pharynx  kommunizieren.  Die  Ossicula  waren  in  einem  von 
Kesselbach  genau  untersuchten  Falle  auf  der  einen  Seite  normal, 
auf  der  anderen  mißbildet  und  unter  sich  verwachsen.  Das  innere  Ohr 


Fig.  382.  Fig.  383. 

Fig.  382  u.  383.   Agnathie  uud  Synotie  leichten  Grades  (nach  Foerster). 

wurde  normal  gefunden.  Die  Annäherung  der  Mittelohrräume  kommt 
dadurch  zustande,  daß  die  Basis  der  Felsenteile  mit  der  Trommel- 
höhle sehr  tief  nach  vorn  gegen  den  Hals  gelagert  ist,  während  die 
Spitzen  höher  aufgerichtet  sind  und  sich  mit  dem  Körper  des  Keil- 
beins berühren. 

In  höheren  Graden  ist  der  Defekt  des  Gesichtsskelettes  aus- 
gedehnter, es  kommt  zur  Mißbildung  der  Nase  und  zur 
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abnormen  Annäherung  der  Augenhöhlen.  Die  Mittelohr- 
räurae  sind  direkt  aneinandergerückt  und  kommunizieren  frei  mit 
dem  Pharynx,  Ohrtrompeten  sind  nicht  ausgebildet.  —  Ein  derartiger 
Fall,  bei  dem  sich  eine  bedeutende  sackartige  Erweiterung  der  mit 
schleimig-seröser  Flüssigkeit  gefüllten  gemeinsamen  Schlundtrommel- 
höhle fand,  ist  aus  dem  Heidelberger  pathologischen  Institute  genau 
von  J.  Arnold  beschrieben  worden.  Die  Schläfenbeine  sind  hier  stark 
nach  unten  und  innen  gegen  die  Mittellinie  gerückt  und  außerdem 
schief  gestellt,  so  daß  die  hinteren  Teile  unverhältnismäßig  viel  tiefer 
stehen  als  die  vorderen.  Der  Processus  zygomaticus  hat  deshalb  die 
Nebenrichtung  nach  oben.  Die  Ossicula  sind  mit  Ausnahme  der 
Stapes  erhalten  und  annähernd  normal  gebildet,  beide  Hammerköpfe 
sind  durch  einen  kleinen  Knochenstab  miteinander  verbunden,  von 
dem  es  Arnold  für  wahrscheinlich  hält,  daß  er  ein  Verschmelzungs- 
produkt der  beiderseitigen  MECKELschen  Knorpel  darstellt.  Das  Pro- 
montorium ist  deutlich  zu  erkennen,  die  Fenestra  ovalis  ist  knöchern 
geschlossen,  die  Fenestra  rotunda  sehr  klein.  Schnecke,  Vorhof  und 
Bogengänge  zeigen  keine  Anomalien, 

Fig.  385  „zeigt  den  durch  einen  Kreuzschnitt  geöffneten  Sack,  in  dessen  Höhle 
die  MuscuU  sternocleidoraastoidei  («a)  von  beiden  Seiten  vorspringen.  An  dem 
Boden  des  Sackes  fmden  sich  zwei  Oeffnungen,  von  denen  die  vordere  (b)  dem 
Aditus  glottidis  entspricht,  die  hintere  (c)  in  einen  blind  endigenden  Sack  führt. 
Die  Rinne  d  an  der  hinteren  Wand  endigt  nach  oben  bhnd  und  geht  nach  unten 
sich  verbreitend  in  den  Schleimhautüberzug  des  Sackes  über.  An  der  Decke  des 
letzteren  sieht  man  in  der  Mitte  das  Knochen  plättchen  e  durch,  von  dessen  hinterem 
Rand  jederseits  ein  feiner  Fortsatz  (/)  auszugehen  scheint.  Derselbe  verläuft  nach 
außen  und  vorn  \md  liegt  zum  großen  Teil  in  einer  Membran  —  dem  Trommel- 
fell (g)  — ,  welches  von  emem  rundlichen  knöchernen  Ring  (h)  —  dem  Paukenring 
—  getragen  wird.  Nach  unten  und  innen  von  dem  Trommelfell  sieht  man  eine 
große  und  mehrere  kleine  Ausbuchtungen  (i),  von  denen  die  eine  (k)  stark  nach 
hinten  zurückreicht  und  eine  unebene  Wand  besitzt,  welche  der  inneren  Trommel- 
höhlenwand entspricht.  Vor  dieser  hegt  ein  Knochenfortsatz  (l),  welcher  nach  außen 
und  unten  zieht  und  von  seinem  freien  Ende  häutige  Fäden  nach  verschiedenen 
Richtungen  aussendet." 

Bei  einem  weiteren  Grade  der  Mißbildung  sind  die 
Augen  bedeutend  genähert  und  liegen  in  einer  gemeinsamen 
knöchernen  Höhle,  die  Nase  ist  hochgradig  mißbildet 
und  wird  durch  einen  Fortsatz  dargestellt,  der  über  den  Augen 
seine  Lage  hat.  Fig.  386  stellt  eine  derartige  Mißbildung  von  einer 
Ziege  dar. 

Bei  noch  höheren  Graden  der  Defektbildung  endlich  kommt 
es  zur  Verschmelzung  beider  Augen,  zu  einem  Doppelauge, 
die  Nase  wird  nur  durch  einen  bürzelähnlichen  Fortsatz  über  den 
Augen  dargestellt.  Es  findet  sich  also  hier  außer  der  Agnathie  noch 
Gyklopie.  —  Bei  der  anatomischen  Untersuchung  einer  derartigen  Miß- 
bildung vom  Menschen  (Fig.  387)  fand  ich  folgende  Veränderungen 
der  Schläfenbeine  und  Gehörorgane.  Die  Schläfenbeine  sind  nach 
vorn  und  unten  gerückt  und  um  ihre  quere  Achse  derart  gedreht,  daß 
die  Basis  tiefer  steht  als  die  Spitze.  Das  Os  petrosum  (Fig.  389)  ist 
plump  und  kürzer  als  normal,  so  daß  die  Eminentia  arcuata  der  hinteren 
Grenze  genähert  ist  und  der  Poms  acusticus  internus  nahe  der  Spitze 
liegt.  Ueber  dieser  verläuft  die  Carotis  in  einer  Halbrinne,  ein  Kanal  ist 
nicht  vorhanden.  Durch  die  Drehung  um  die  Querachse  liegt  der  obere 
Bogengang  nahezu  in  der  Horizontalebene.  Der  Poms  acusticus  ist  auf- 
fallend groß,  seine  Lage  ist  normal.  Die  Pars  mastoidea  erscheint  wie 
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nach  vorn  verschoben,  so  daß  hierdurch  der  Mittelohrraum  hinten  stark 
eingeengt  wird.  Die  Fenestra  ovalis  ist  groß,  wird  hinten  und  oben  direkt 
von  der  kompakten  Knochenmasse  der  Pars  mastoidea  begrenzt  und 


Fig.  386.  Synotie  und  starke  Annäherung  der  Augen  von  der  Ziege. 
(Präpaxat  des  Züricher  pathol.  Instituts.) 


Fig.  387.   Synotie  und  Cyclopie.   (Präparat  des  Heidelberger  pathol.  Instituts.) 
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überlagert.  Das  Promontorium  ist  sehr  stark  vorspringend,  die  Nische  des 
runden  Fensters  eingeengt.  —  Das  Os  squamosum  (Fig. 388)  ist  etwas 
nach  vorn  gerückt,  so  daß  sein  vorderer  Rand  die  Spitze  des  Petrosum 
überragt,  außerdem  um  die  Vertikale  derart  gedreht,  daß  seine  Fläche 


Fig.  390. 

Fig.  388  —390.  Schläfenbeine  der  öynotie  Fig.  387.  Lagerang  wie  im  Schädel. 
Fig.  388.    Os  squamosum. 

Fig.  389.   Os  petrosum.  —  0  Fenestra  ovale,  R  Nische  der  Fenestra  rotunda, 
P  Promontorium,  C  Rinne  für  Carotis. 
Fig.  390.   Ossa  tympanica. 

mit  der  Pyramidenachse  fast  parallel  steht,  während  sie  normalerweise 
einen  Winkel  von  45*'  mit  derselben  bildet.  Die  Schuppe  selbst  ist 
gut  entwickelt,  ihr  unterer  Rand  teilt  sich  in  zwei  Lamellen,  wo- 
durch ein  rinnenförmiger  Raum  gebildet  wird.  Der  Processus  zygo- 
maticus  wird  durch  eine  papierdünne  dreieckige  Knochenlamelle  dar- 


Fig.  391.   Ossieula  der  Synotie  Fig.  387. 

gestellt.  Die  Linea  temporalis  verläuft  entsprechend  der  Drehung  der 
Schläfenbeine  schräg  nach  vorn  oben.  —  Die  beiden  Schuppen  sind 
durch  die  Verlagerung  einander  stark  genähert  und  die  Spitzen  der 
Processus  zygomaticus  berühren  sich  fast;  der  kleine  Zwischenraum 
ist  durch  Bindegewebe  ausgefüllt.  —  Das  Os  tympanicum  (P'ig.  390) 
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ist  hochgradig  verändert.  Es  stellt  nicht  wie  beim  Normalen  einen  oben 
oifenen  Ring  vor,  sondern  ein  sehr  flaches  Oval,  so  daß  es  den  Ein- 
druck macht,  als  sei  der  Annulus  von  oben  nach  unten  stark  zusammen- 
gedrückt. Oben  findet  sich  eine  breite  Lücke  an  der  Stelle,  an  der 
die  Schuppe  angelagert  ist.  Die  Längsachsen  der  Ovale  verlaufen 
parallel  mit  der  Linea  temporalis,  so  daß  die  beiderseitigen  Knochen 
einen  nach  unten  olfenen  stumpfen  Winkel  miteinander  bilden.  Beide 
Tympanica  sind  sich  oben  bis  zur  Berührung  genähert  und  durch  ein 
festes  Knochenstäbchen  miteinander  verbunden. 

Aeußeres  Ohr:  Beide  Ohrmuscheln  stehen  mit  ihrer  Basis 
nahezu  horizontal  und  sind  mit  ihren  Enden  zusammengewachsen,  sie 
stellen  ein  querstehendes,  am  Uebergang  von  Hals  und  Kopf  befind- 
liches zusammenhängendes  Gebilde  dar,  an  dem  nur  die  gewulsteten 
Helices  zu  differenzieren  sind.  Der  Meatus  auditorius  externus  wird 
beiderseits  durch  einen  horizontalen  Schlitz  dargestellt,  beide  Gehör- 
gänge sind  getrennt,  konvergieren  und  sind  sehr  kurz.  —  Mittel- 
ohr: Der  Mittelohrraum  wird  von  einem  sulzigen  Bindegewebe  ein- 
genommen. An  Stelle  der  Trommelfelle  findet  sich  derberes  Binde- 
gewebe. Das  Cavum  tympani  ist  durch  die  erwähnte  Beschaffenheit 
der  Knochen  sehr  eng.  Beide  Mittelohrräume  kommunizieren  mit- 
einander und  stehen  nach  vorn-unten  mit  dem  Schlundraum  in  direktem 
Zusammenhang,  Ohrtrompeten  sind  nicht  zur  Entwicklung  gekommen. 
Die  Ossicula  sind  hochgradig  abnorm  (Fig.  391).  Am  Hammer 
ist  nur  ein  kleiner  Kopf,  kurzer  Hals  und  Processus  brevis  zu  er- 
kennen, der  Hammergriff  ist  defekt.  Beide  Hammerrudimente  sind 
durch  zwei  Knochenspangen,  eine  derbe  in  der  Höhe  der  Köpfe  und 
eine  schwächere  in  der  Höhe  der  kurzen  Fortsätze  miteinander  ver- 
bunden und  stellen  so  ein  einheitliches  Gebilde  dar.  —  Der  Amboß 
ist  ebenfalls  stark  diflformiert,  der  kurze  Schenkel  ist  verlängert,  der 
lange  verkürzt  und  abnorm  verbogen  derart,  daß  er  mit  dem  kurzen 
parallel  verläuft  und  wie  dieser  horizontal  steht.  Seiner  Form  nach 
ähnelt  so  der  Amboß  einem  zweiwurzeligen  Zahn.  —  Von  dem  Steig- 
bügel ist  beiderseits  nichts  nachweisbar,  die  Fenestra  ovalis  ist  von 
Bindegewebe  ausgefüllt.  —  Das  innere  Ohr  zeigt,  soweit  dies  bei 
dem  Präparate  feststellbar  ist,  normale  Verhältnisse,  eine  histologische 
Untersuchung  konnte  nicht  vorgenommen  werden. 

Daß  in  solchen  Fällen  noch  hochgradigere  Veränderungen  vor- 
kommen können,  zeigt  eine  Mitteilung  von  Tiedemann.  Bei  einem 
Falle  von  Agnathie  mit  Cyklopie  waren  von  den  Schläfenbeinen  nur 
die  Felsenbeine  vorhanden,  die  nach  vorn  und  innen  mit  dem 
Keilbein  zu  einem  Stück  verwachsen  waren.  Die  Ohrmuscheln  waren 
wie  in  dem  oben  beschriebenen  Fall,  die  knorpeligen  Gehörgänge 
endeten  blind.  Ein  knöcherner  Gehörgang  war  nicht  vorhanden,  vom 
Os  tympanicum  und  Mittelohr  ist  in  der  beigegebenen  Abbildung 
i  nichts  zu  sehen,  das  Os  petrosum  vielmehr  an  der  Stelle  des  Mittel- 
]  ohrraums  vollständig  glatt.  Bogengänge,  Schnecke  und  Nerv  waren 
vorhanden. 

Einen  noch  höheren  Grad  der  Defektbildung  des  Gesichts 
stellen  die  Fälle  dar,  bei  denen  von  dem  Cyklopenauge  nur  noch  ein 
Rudiment  vorhanden  ist  und  eine  Nasenbildung  vollständig  fehlt.  Bei 
I    einem  derartigen  Fall  vom  Schwein  fand  Alexander  die  Ohrmuscheln 
'    medial  verschmolzen  und  einen  unpaaren  Gehörgang.  Mittelohrräume 
j    und  Tuben  ebenfalls  miteinander  vereinigt.    Die  unpaare  Tube  wird 
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nur  durch  Weichteile  vom  Schädelinnern  getrennt.  Von  Ossicula  wird 
nichts  angegeben.  Das  Labyrinth  ist  in  seiner  Längsausdehnung  viel- 
leicht etwas  verkürzt,  sonst  normal.  Beide  Schnecken  wölben  sich 
seitlich  in  die  geraeinsame  Paukenhöhle  vor.  Acusticus  und  Facialis 
sind  normal. 


Fig.  392.   Aprosopie  vom  Kalb.   (Präparat  des  Züricher  pathol.  Instituts.) 

Den  höchsten  Grad  des  Defektes  stellt  endlich  der  voll- 
ständige Gesichtsmangel,  die  Aprosopie,  dar.  Fig.  392  zeigt  einen 
derartigen  Fall  vom  Kalb.  Der  spitz  zulaufende  Kopf  hat  keinerlei  An- 
deutung von  Gesichtsbildung  und  trägt  auf  seinem  vordersten  Punkte 
die  an  der  Basis  vereinigten,  sonst  gut  entwickelten  Ohrmuscheln.  — 
Eine  genaue  Untersuchung  der  Gehörorgane  eines  solchen  Falles  liegt 
bis  jetzt  nicht  vor. 


Die  Veränderungen  der  Gehörorgane  bei  Gesichtsdefekten 
sind,  wie  aus  dem  Vorstehenden  hervorgeht,  verschieden,  je  nach  dem 
Grade  der  Mißbildung.  Man  kann  von  der  einfachen  Agnathie  bis  zur 
vollkommenen  Aprosopie  eine  morphologische  Reihe  bilden,  der  Grad 
der  Synotie  ist  in  dieser  Reihe  ein  steigender.  Die  Veränderungen 
der  einzelnen  Teile  des  Gehörorgans  können  jedoch,  wie  sich  schon 
aus  den  bisherigen  Untersuchungen  feststellen  läßt,  bei  demselben 
Grade  der  Verschmelzung  der  Gehörorgane  verschieden  stark  sein, 
wie  ein  Vergleich  des  TiEDEMANNschen  Falles  mit  dem  oben  mit- 
geteilten zeigt.  Es  geht  daraus  hervor,  daß  die  Veränderungen 
nicht  einfach  als  sekundäre  aufzufassen  sind,  daß  sie  nicht 
allein  Folgeerscheinungen  der  Verlagerung  der  Schläfenbeine  sind. 
Dies  zeigen  auch  die  Veränderungen  der  Gehörknöchelchen,  so  die 
Verbindung  der  noch  in  einer  Distanz  voneinander  stehenden  Hämmer 
durch  Knochenbrücken  und  das  Fehlen  der  Steigbügel.  Weiteres 
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können  wir  über  die  Genese  der  Ohrveränderung  nicht  aussagen;  auf 
die  Genese  der  Kopfmißbildung  wird  an  anderer  Stelle  dieses  Buches 
eingegangen  werden, 

Literatur. 

Ahlfeld,  Die  Mißbildungen  des  Menschen,  Leipzig  1880 — 82. 

Arnold,  Beschreibung  einer  Mißbildung  mit  Agnathie  und  Hydropsie  der  gemeinsamen 
Schlundtrommelhöhle.  Arch.  f.  pathol.  Anat.  u.  Physiol.,  Bd.  XXXVIII  (S.  Folge 
Bd.  VIII),  Heft  2. 

Foerstev,  Die  Mißbildungen  des  Menschen,  Jena  1861. 

Tiedemann,  Beobachtungen  über  Mißbildungen  des  Gehirns  und  seiner  Nerven.  Zeitschr. 
f.  Physiol.,  Bd.  I,  1824. 


B.  OhrTeränderungen  bei  Doppelmißbildnngen. 

Cephalothoracopagus  monosymmetros. 

Die  monosymraetrische  Form  des  Cephalothoracopagus  läßt  sich  nach 
E.  Schwalbe  leicht  aus  der  dissymmetrischen  ableiten.  „Man  kann  die 
Ableitung  so  vornehmen,  daß  man  sich  auf  einer  sekundären  Vorderseite 
ein  keilförmiges  Stück,  dessen  Spitze  in  die  Symmetrieachse  fällt  und 
das  durch  die  Symmetrieebene  gleich  geteilt  wird,  herausgeschnitten 

,  denkt  und  dann  die  übrigbleibenden  Teile  der  nunmehr  defekten 
Vorderseite  zusammenschließt."  Es  findet  sich  also  hier  auch  ein 
Defekt  im  Bereiche  des  Gesichts  und  dadurch  eine  An- 
näherung oder  Verschmelzung  der  Ohren,  eine  Mißbildung, 

I  die  man  als  Synotie  bezeichnet.  Diese  Form  der  Synotie  unter- 
scheidet sich  jedoch  wesentlich  von  der  vorher  besprochenen.  Dies 
rührt  daher,  daß  dem  Gesicht,  durch  dessen  Defektbildung  wir  uns 
die  Synotie  entstanden  denken  können,  kein  normales  Schädel skelett 
zugrunde  liegt,  da  es  ja  aus  zwei  verschiedenen  Individualteilen  zu- 
sammengesetzt ist  (vgl.  dieses  Buch,  Teil  II,  p.  179).  Die  Pyramiden 
bilden  nicht  wie  im  normalen  Schädel  einen  vom  Gesicht  abgewendeten 
rechten  Winkel  miteinander,  sondern  dieser  ist  nach  dem  Gesicht  oifen, 
so  daß  schon  bei  der  dissymmetrischen  Form  die  beiden  Pyramiden  und 
besonders  die  Mittelohrräume  stark  genähert  sind.  Bei  Defektbildung 
des  zwischen  ihnen  liegenden  Schädelabschnittes  wird  dieser  Winkel 
verkleinert  und  endlich  gleich  Null,  d.  h.  es  kommt  eine  vollständige 

I   Parallelstellung  beider  Pyramiden  zustande. 

!  Die  Größe  des  Defektes  kann  verschieden  sein,  es  läßt  sich  hier 
i    auch  eine  morphologische  Reihe  aufstellen,  in  der  der  Grad  der  Synotie 

im  allgemeinen  ein  steigender  ist. 

Wir  können  die  Veränderungen  der  Gehörorgane  in  drei  Gruppen 

einteilen. 

Bei  dem  leichtesten  Grade,  den  wir  als  Typus  I  bezeichnen, 

I  findet  sich  eine  Annäherung  der  Ohrmuscheln  bis  zur  Berührung  mit 
ihren  unteren  Enden.  Die  Gehörgänge  konvergieren  in  der  Tiefe,  sind 
durch  ein  Septum  voneinander  getrennt,  oder  auch  teilweise  ver- 

I  einigt.  —  Die  Mittelohren  sind  voneinander  getrennt,  die 

I  Labyrinthe  normal. 

Bei  Typus  II  sind  die  Muscheln  in  ihrem  unteren  Teile  mitein- 
ander verschmolzen.  Gehörgänge  einfach  oder  doppelt.   Die  Mittel- 

j   ohrräume  zu  einem  unpaaren  Raum  vereinigt.  Die  Labyrinthe 

'   im  wesentlichen  normal. 
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Bei  Typus  III  sind  die  Ohrmuscheln  mehr  oder  weniger  mit- 
einander vereinigt  oder  verunstaltet.  Die  unpaare  Paukenhöhle 
ist  verkleinert  oder  fehlt  vollkommen.  Die  Labyrinthe  sind 
m  i  ß  s  t  a  1 1  e  t. 

Diese  drei  Gruppen  gehen  ohne  scharfe  Grenze  ineinander  über.  Es 
gibt  Fälle,  die  sich  in  dieselben  nicht  einreihen  lassen,  eine  ganz  exakte 
Gruppenbildung  ist  jedoch,  wie  auch  Alexander  betont,  dessen  Unter- 
suchungen wir  hauptsächlich  unsere  Kenntnisse  über  die  anatomischen 
Veränderungen  derartiger  Mißbildungen  verdanken,  nicht  möglich. 

Es  sollen  die  Veränderungen  der  einzelnen  Ohrteile  noch  etwas 
genauer  betrachtet  werden. 

Aeußeres  Ohr.  Die  Ohrmuscheln  stehen  in  den  meisten  Fällen 
nicht  senkrecht,  sondern  stark  geneigt,  mit  ihren  oberen  Abschnitten 
nach  außen,  oft  fast  horizontal.  Diese  Stellung  der  Muscheln  kommt 
auch  bei  der  dissymmetrischen  Form  der  Doppelmißbildung  vor.  Die 
abnorme  Stellung  bringt  es  mit  sich,  daß  bei  der  Verwachsung  der 


Fig.  393.  Fig.  394.  Fig.  395. 

Fig.  393 — 395.  Synote  Ohrmuscheln  bei  Cephalothoracopagus  monosymmetros. 
Verschiedene  Grade  der  Verschmelzung.  (Präparate  des  Heidelberger  pathol. 
Instituts.) 

Muscheln  untereinander  zuerst  die  unteren  Abschnitte  verschmelzen ;  die 
beiden  Tragi  können  zu  einem  kleinen  Wulste  vereinigt  sein,  während 
die  übrigen  Ohrteile  noch  getrennt  und  in  ihrer  Form  gut  erhalten 
sind  (Fig.  393).  Bei  stärkerer  Verschmelzung  ist  die  Architektur  der 
Muscheln  nicht  mehr  zu  erkennen,  das  verwachsene  Ohrpaar  wird  durch 
ein  unregelmäßig  höckeriges  Gebilde  dargestellt  (Fig.  394);  in  noch 
höheren  Graden  endlich  findet  sich  an  Stelle  der  Muscheln  nur  ein  kleines 
Rudiment  (Fig.  395).  —  Die  Vereinigung  ist  in  leichten  Fällen  ent- 
weder nur  bindegewebig,  die  Ohrknorpel  sind  noch  getrennt  vorhanden^ 
oder  aber  die  Tragusknorpel  sind  zu  einer  Platte  verbunden  (Ale- 
xander). —  Die  Gehörgänge  können  bis  zum  Trommelfell  reichen 
oder  blind  endigen.  Bei  starker  Annäherung  sind  sie  nur  durch  ein 
Septum  voneinander  getrennt;  in  höheren  Graden  kann  die  Trennung 
nur  noch  eine  partielle  sein,  so  fand  Alexander  in  einem  Falle  den 
Gehörgang  lateral  unpaar,  in  der  Tiefe  durch  ein  Knorpel  enthaltendes 
Septum  geteilt,  in  einem  anderen  umgekehrt:  lateral  doppelt,  in  der 
Tiefe  unpaar.  —  Bei  vollständiger  Vereinigung  ist  der  unpaare  Gehör- 
gang meist  kürzer  als  normal  und  endet  blind,  in  höchsten  Graden 
findet  sich  nur  ein  wenige  Millimeter  tiefer  Spalt,  und  endlich  kann 
auch  dieser  vollständig  fehlen. 

Mittelohr.  Die  Paukenhöhlen  liegen  entweder  direkt  neben ■ 
einander  und  werden  durch  ein  perpendikuläres,  bindegewebiges  oder 
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teilweise  knöchernes  Septum  voneinander  geschieden,  oder  sie  sind  zu 
einem  gemeinsamen  Raum  vereinigt  (Fig.  397).  Bei  stärkerer  Ver- 
schmelzung ist  dieser  Raum  verkleinert,  erscheint  spaltförmig,  oder  end- 


Fig.  396.  Cephalothoracopagus  monosymmetros  vom  Schwein.  (Präparat  des 
Heidelberger  path.  Instituts.) 


lieh  er  fehlt  vollkommen.  —  Die  Trommelfelle  stehen  dicht  neben- 
einander, durch  den  knöchernen  Annulus  oder  eine  bindegewebige  Leiste 
voneinander  getrennt.  Sie  können  normale  Größe  haben,  oft  sind  die 


Fig.  397. 


Fig.  397.  Synotie  bei 
Cephalothoracopagus  mo- 
nosymmetros vom  Schwein. 
Mikroskop.  Präparat  von 
Fig.  396.  Unpaarer  Mittel- 
ohrraum (M)  mit  den  in 
Schleimhautfalten  einge- 
betteten Ossicula  (0).  Bei- 
derseits die  Schnecke  (S) 
in  das  Mittelohr  sich  vor- 
wölbend.   F  Facialis. 

Fig.  398.  Trommel- 
felle bei  Synotie  von  Ce- 
phalothoracopagus mono- 
symmetros (nach  Alexan- 
der). 


vorderen  Quadranten  verkleinert,  in  anderen  Fällen  auch  die  ganzen 
Trommelfelle.  Verschmelzung  der  beiden  Membranen  zu  einem  unpaaren 
Trommelfell  ist  nie  beobachtet,  stets  wird  die  Verbindung  durch  einen 
bindegewebigen  Streifen  dargestellt  (Fig.  398).   Bei  Gruppe  III  fehlen. 
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-die  Trommelfelle  gänzlich.  —  Die  Ossicula  der  beiden  Seiten  sind 
in  der  Mehrzahl  der  Fälle  miteinander  verschmolzen;  beide  Ambosse, 


Fig.  399.  Schädelbasis  von  Cephalothoracopagus  monosymmetros.  —  Leichter 
Grad  der  Verschmelzung  der  Gehörorgane.  —  (Präparat  des  Heidelberger  pathol. 
Instituts.) 


Fig.  400.  Schädelbasis  von  Cephalothoracopagus  monosymmetros.  —  Stärkerer 
Grad  der  Verschmelzung  der  Gehörorgane.  —  (Präparat  des  Heidelberger  pathoL 
Instituts.) 
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beide  Hämmer  zu  je  einem  Stück,  seltener  die  Hämmer  mit  Amboß- 
körper und  kurzem  Schenkel  zu  einem,  die  langen  Schenkel  zu  einem 
zweiten  Stück.  Hierdurch  können  eigenartig  geformte,  symmetrische 
Knöchelchen  entstehen.  —  Weiter  können  die  Ossicula  rudimentär  sein 
und  endlich  ganz  fehlen.  —  Die  Tuben  werden  durch  einen  unpaaren 
Oang,  der  in  direkter  Fortsetzung  der  Paukenhöhle  verläuft,  ersetzt. 
Normale  Tubenbestandteile,  —  Knorpel,  Schleimhaut  etc.  —  sind  nicht 
nachweisbar.  Der  Kanal  ist  entweder  spaltförmig  eng  oder  abnorm 
weit,  so  daß  eine  breite  Kommunikation  von  Paukenhöhle  und  Pharynx 
vorhanden  ist. 

Inneres  Ohr.  Der  Grad  der  Annäherung  der  Ohrlabyrinthe 
ist  schon  bei  Betrachtung  der  Schädelbasis  zu  erkennen.  In  geringen 
Graden  sind  die  Eminentiae  arcuatae  durch  eine  Knochenpartie  von- 


Fig.  401. 

Fig.  401.  Schnecke  eines  IndividualteUs  von  Cephalothoracopagus  monosym- 
metros (Schwein).  —  Starke  Abplattung  (nach  Alexander). 

Fig.  402.  Schnecken  von  Cephalothoracopagus  monosymmetros  (Schwein).  Die 
Schnecke  der  einen  Seite  erscheint  in  die  der  anderen  hineingedrängt  (nach 
Alexander). 

I  Fig.  403.    Labyrinthe  von  Cephalothoracopagus  monosymmetros.  —  R.P.  imd 

I     L  P.  rechte  und  linke  Pyramide,  RL.  und  L.L.  rechtes  und  linkes  stark  rudimentäres 
Labyrinth,  S.  Septum  zwischen  beiden  Pyramiden  (nach  Alexander). 

einander  getrennt,  in  stärkeren  direkt  aneinander  gelagert  (Fig.  399  u. 

400),  die  Pyramide  erscheint  hierbei  deutlich  verschmälert.  Ist  ein 
I    größerer  Mittelohrraum  vorhanden,  so  sind  die  Labyrinthe  meist  normal, 

die  beiden  Schnecken  wölben  sich  dann  von  beiden  Seiten  in  den  un- 

paaren  Mittelohrraum  hinein  (Fig.  397).  Bei  stärkerer  Annäherung 
I  kann  es  zu  hochgradigen  Veränderungen  der  Labyrinthe  kommen.  Die 
I    Schnecke  kann  vollständig  abgeplattet  sein,  so  daß  ihre  Höhe  nur  der 

der  Basalwindung  gleichkommt  (Fig.  401).  Alexander  sah  einmal 
I    das  eine  Promontorium  konkav,  wie  ausgehöhlt,  in  die  Konkavität 

legte  sich  das  stark  konvexe  andere  Promontorium  hinein  (Fig.  402). 

Die  beiden  Labyrinthe  sind  dabei  nie  miteinander  knöchern  verwachsen, 


\ 


Fig.  402. 


R.P.  S. 
Fig.  403. 


L.P. 


624 


Kapitel  VI. 


stets  findet  sich  noch  ein  bindegewebiges  Septum  zwischen  ihnen.  In 
noch  hochgradigeren  Fällen  kommt  es  zu  noch  stärkerer  Mißstaltung 
des  Labyrinthes,  so  daß  von  der  charakteristischen  Form  der  Schnecke 
und  Bogengänge  nichts  mehr  zu  erkennen  ist,  und  an  ihrer  Stelle  nur 
ein  kleiner,  unregelmäßig  geformter  Hohlraum  sich  findet.  (Fig.  403). 
—  Ein  innerer  Gehörgang  fehlt  in  solchen  Fällen  vollständig,  der 
Nervus  acustico-facialis  ist  beiderseits  defekt. 

Auch  an  den  Gehörorganen  der  sekundären  Vorderseite  fand 
Alexander  mehrmals  Abnormitäten.  So  einmal  an  Stelle  des  Labyrinths  einen 
unregelmäßig  geformten  Kaum  ohne  Andeutung  von  Bogengängen  und  Schnecke, 
einmal  abnorm  niedrige  Schnecke  mit  nur  einer  Windung  und  einmal  Persistenz  der 
Arteria  stapedia. 

Prosopothoracopagus. 

Diese  seltene  Mißbildung  ist  als  eine  Zwischenform  des  Cephalo- 
thoracopagus  und  Thoracopagus  anzusehen.  Die  Köpfe  sind  dabei 
schräg  seitlich  miteinander  vereinigt,  und  zwar  im  Bereiche  der 
Schläfenbeine,  so  daß  vorn  ein  mehr  oder  weniger  rudimentäres 
Doppelgesicht  und  hinten  eine  Synotie  zustande  kommt,  üeber 
diese  Form  der  Synotie  liegen  in  der  alten  Literatur  mehrere  genaue 
Untersuchungen  vor. 

Auch  hier  können  wir  verschiedene  Grade  der  Ver- 
schmelzung unterscheiden. 


Fig.  404.   Prosopothoracopagus,  Rückseite  (nach  Baekow). 

In  geringen  Graden  findet  man  an  der  Hinterseite  zwei  bis  zur 
Berührung  genäherte  Ohrmuscheln  (Fig.  404).  Dabei  können  jedoch 
die  inneren  Teile,  wie  ein  Fall  von  Barkov^  zeigt,  noch  vollständig 
getrennt  sein.  Die  Schläfenbeine  sind  besonders  im  Bereiche  ihrer 
Processus  mastoidei  und  zygomatici  hochgradig  einander  genähert, 
ohne  jedoch  verschmolzen  zu  sein. 

In  einem  mittleren  Grade  kommt  es  zu  mehr  oder  weniger 
starker  Verschmelzung  der  beiden  Gehörorgane. 

Hierher  gehört  der  Fall  von  Cassebohm  aus  dem  Jahre  1734. 
Ich  gebe  in  Fig.  405  die  Tafel  seiner  exakten  Abhandlung  wieder, 
da  dieselbe  von  historischem  Interesse  ist  und  außerdem  der  Fall  in 
der  Literatur  stets  falsch  zitiert  ist. 


Synotie  bei  Prosopothoracopagus. 
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Der  große  Kopf  der  Mißbildung,  die  bis  zum  Nabel  miteinander  verschmolzen 
war,  hatte  4  Augen,  von  denen  2  in  der  MitteUinie  in  einer  Höhle  vereinigt  lagen. 
Mund  ebenfalls  doppelt.  4  Ohren,  je  eines  vorn  seitlich,  2  hinten  im  Nacken  direkt 
nebeneinander  stehend.  Zwischen  ihnen  ein  blind  endender  Gang.  —  Bei  der  Prä- 
paration zeigten  sich  2  miteinander  verschmolzene  Schädel,  von  außen  waren  nur 
die  beiden  seitlichen  Schläfenbeine  sichtbar,  hinten  fand  sich  zwischen  den  beiden 


Fig.  405.  Synote  Gehörorgane  eines  Prosothoracopagus  (Tafel 
aus  Cassebohm).  Fig.  1  Schläfenbeine  von  hinten,  2  von  oben,  3  von  der  Seite, 
4  von  unten,  5  rechtes  Schläfenbein  von  innen,  6  dasselbe  nach  Entfernung  der 
Ossicula,  7  linkes  Schläfenbein  von  innen.  Typisch  ist  die  unpaare,  septumartige 
Schläfenschuppe  ab.  —  Fig.  8 — 18  Ossicula. 

Hinterhauptsbeinen  eingekeilt  ein  schmaleT  Knochen,  an  dem  die  äußeren  Ohren 
befestigt  waren.  Nach  Eröffnung  des  Schädels  sah  man  2  voneinander  getrennte 
Gehirne  in  2  SchädeUiöhlen.  Jede  der  letzten  enthielt  2  Schläfenbeine,  die  beiden 
hinteren  waren  dicht  nebeneinander  gelagert,  zwischen  ihnen  ragte  als  Scheidewand 
der  beiden  Schädelhöhlen  eine  Knochenplatte  in  die  Höhe,  die  als  der  gemeinsame 
Schuppenteil  anzusehen  ist.  Beide  Petrosa  waren  bindegewebig  oben  und  unten 
miteinander  verbunden,  zwischen  ihnen  befand  sich  als  schmaler  Raum  die  gemein- 
same Paukenhöhle.  2  Ohrtrompeten  waren  vorhanden,  keine  TrommeKelle.  Die  der 
Paukenhöhle  zugewendeten  Wände  erschienen  normal,  Promontorium,  Fenster, 
Faciaüskanal  vorhanden.   Die  großen  Ossicula  waren  mißbildet  und  miteinander 
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verwachsen,  so  daß  statt  Hammer  und  Amboß  drei  eigenartige  Grebilde  entstanden 
waren.  Am  einen  Stapes  war  der  Eaum  zwischen  den  Schenkeln  durch  eine 
Knochenplatte  verschlossen,  der  andere  war  normal.  Paukenhöhlenmuskeln  vor- 
handen. —  Vorhof,  Bogengänge  und  Schnecke  ohne  Abnormitäten. 

Einen  ganz  ähnlichen  Fall  beschreibt  Barkow  1828.  Auch  hier 
haben  die  beiden  hinteren  Schläfenbeine  einen  gemeinsamen  Schuppen- 
teil. Der  Raum  zwischen  den  beiden  parallelstehenden  Felsenbeinen 
ist  durch  eine  perpendikuläre  Scheidewand,  die  vom  unteren  Abschnitt 
des  Schuppenbeins  entspringt,  in  zwei  Teile  getrennt.  Die  linke  engere 
Höhle  enthält  keine  Ossicula,  Promontorium  und  Fenster  sind  nicht 
vorhanden.  Rechts  sind  diese  nachweisbar,  von  Ossicula  nur  ein 
difformer  Steigbügel,  Hammer  und  Amboß  fehlen. 

Bei  den  höchsten  Graden  der  Verschmelzung  können  die  hinteren 
Gehörorgane  offenbar  ganz  verschwinden  (Otto),  genaue  anatomische 
Untersuchungen  derartiger  Fälle  liegen  nicht  vor. 


Duplicitas  anterior. 

Bei  dieser  Mißbildung,  deren  Charakteristikum  die  Verdoppelung 
eines  mehr  oder  weniger  großen  Teiles  der  vorderen  Körperachse  ist, 
unterscheidet  man  je  nach  dem  Grade  Diprosopus  und  Dicephalus. 

Ohrveränderungen  finden  sich 
nur  in  einem  mittleren 
Grade  der  Verdoppelung,  es  han- 
delt sich  auch  hier  um  Verschmel- 
zung zweier  Gehörorgane,  um 
S  y  n  0  t  i  e.  Bei  den  geringen 
Graden  der  Verdoppelung  des 
Gesichts,  die  wir  auch  als  höchsten 
Grad  der  Verschmelzung  zweier 
Köpfe  auffassen  können,  sind  nur 
zwei  Gehörorgane  vorhanden, 
so  fand  ich  bei  der  anatomischen 
Untersuchung  des  Diprosopus  vom 
Schwein  (Fig.  406)  in  dem  ver- 
schmolzenen Abschnitt  des  Kopfes 
vollständiges  Fehlen  der 
Schläfenbeine,  beide  Jochbeine 
sind  quer  miteinander  vereinigt,  die 
medialen  Unterkieferäste  besitzen 
keine  Gelenkpfannen  und  sind  nur  bindegewebig  befestigt.  —  Einen 
etwas  stärkeren  Grad  der  Verdoppelung  stellt  Fig.  407  dar.  Es  finden 
sich  hier  in  der  Mitte  des  unvollkommen  verdoppelten  Gesichtes  zwei 
Vertiefungen,  von  denen  die  obere  ihrer  Lage  nach  einem  zyklopischen 
Auge,  die  untere  dem  synoten  Ohrpaare  entspricht.  Die  untere  Oeff- 
nung  führt  in  einen  V2  cm  tiefen,  blind  endenden  Gang.  Bei  der 
Präparation  war  auch  hier  vollständiges  Fehlen  des  mittleren  und 
inneren  Ohres  nachweisbar,  so  daß  dieser  Gang  die  einzige  Andeutung 
der  Gehörorgane  darstellt.  —  Bei  weiterer  Verdoppelung  finden  sich 
zwei  verschmolzene  oder  dicht  nebeneinanderstehende  Ohrmuscheln. 
Diese  sind  jedoch  nicht  mit  ihren  vorderen  Abschnitten,  sondern  mit  den 
hinteren  einander  zugekehrt,  so  daß  nicht  beide  Tragi,  sondern  beide 
Helices  sich  einander  berühren  (Fig.  408).  —  Eine  anatomische  Unter- 


Fig.  406.  Diprosopus  vom  Schwein. 
(Präparat  des  Heidelberger  pathol.  In- 
stituts.) 


Synotie  bei  Diprosopus  und  Diceplialus. 
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suchung  eines  derartigen  Falles  konnte  ich  nicht  vornehmen,  in  der 
Literatur  ist  über  die  Beschaffenheit  der  Gehörorgane  nichts  Genaues 
mitgeteilt.  —  Bei  noch  weiterer  Trennung  sind  zwei  ausgebildete  Schädel 
vorhanden,  die  nur  im  Bereiche  der  Schläfen  und  Hinterhauptsbeine 


Fig.  407.   Diprosopus.   (Präparat  des  Heidelberger  pathol.  Instituts.) 

miteinander  verschmolzen  sind.  Bei  der  Untersuchung  eines  derartigen 
Schädels  vom  Kalb  (Fig.  409  u.  410)  fand  ich  beide  Gehörgänge  spalt- 
förmig,  nicht  miteinander  vereinigt,  Mittelohrräume  ebenfalls  getrennt, 


Fig.  408.    Uebergang  vom  Diprosopus  zum  Dicephaius  (nach  Sömmereestg). 

stark  verengt,  wie  zwischen  den  beiden  Unterkiefern  zusammenge- 
drückt. Beide  Petrosa  liegen  dicht  nebeneinander,  sind  etwas  abge- 
plattet und  scheinen  einen  einheitlichen  Knochen  zu  bilden,  der  direkt 
über  dem  gemeinsamen  Foramen  occipitale  liegt.   Es  findet  sich  also 
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Fig.  409.  Dicephalus  vom  Kalb.  Abplattung  der  Bullae  tympanicae.  — 
G  Gehörgänge.    (Präparat  des  Heidelberger  pathol.  Instituts.) 


Synotie  bei  Duplicitas  asymmetros. 
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einem  Dicephalus  vom  Entchen  geben  Fig.  411  u.  412  wieder.  Die  ge- 
naue mikroskopische  Untersuchung  des  Falles  ergab,  daß  beide  „Ohr- 
kapseln" zu  einer  gemeinsamen  Kapsel  verschmolzen  sind,  die  Mittel- 
ohrräurae  jedoch  durch  ein  Bindegewebsseptum  voneinander  getrennt 


Fig.  411.  Dicephalus  vom  Entchen.  Zwei  durch  Septum  getrennte  Gehör- 
gänge.  (Präparat  des  Heidelberger  path.  Instituts.) 


sind.  Die  zwei  gesonderten  Gehörgänge  enden  an  zwei  nahe  aneinander 
gelagerten  Trommelfellen.    An  sie  setzen  sich  die  beiden  normal  ge- 


formten Columellae  an,  die  in  den 
ohrräumen  liegen.    Die  Labyrinthe 
die  Pars  superior  der  einen  Seite, 
besonders  der  vordere  vertikale 
Bogengang,  liegt  dicht  neben  der 
der  anderen  Seite,  während  die 
Schnecken  durch    einen  etwas 
größeren  Zwischenraum  vonein 
ander  getrennt  sind. 


Fig.  412.  Synotie  bei  Dicephalus 
vom  Entchen.  Mikroskopisches  Präparat 
von  Fig.  411.  —  G  die  beiden  Gehör- 
gänge, die  in  der  Tiefe  durch  die  Trom- 
melfelle abgeschlossen  sind.  An  diesen 
beiderseits  die  Columella  angeheftet,  die 
in  den  Mittelohrräumen  M  liegt.  S 
Schnecke  mit  Fenestra  rotunda  nach 
dem  Mittelohr. 


bei  Vögeln  komplizierten  Mittel- 
sind vollständig  normal  gebildet, 


M 


Duplicitas  asymmetros. 

Von  der  Gruppe  der  asymmetrischen  Doppelbildungen,  deren 
Charakteristikum  nach  E.  Schwalbe  darin  besteht,  daß  ein  Individual- 
teil  bedeutend  geringere  Ausbildung  aufweist  (Parasit)  als  der  andere 
völlig  ausgebildete  (Autosit),  sind  die  Formen  von  Interesse,  bei  denen 
der  Parasit  mit  dem  Kopfe  und  Hals  des  Autositen  verbunden  ist. 
Es  können  hierbei  die  Ohren  des  Parasiten  gut  entwickelt  sein,  so 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2. 


42 
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daß  der  Kopf  des  Autositen  anscheinend  überzählige  Ohren  enthält. 
Derartige  Fälle  sind  in  der  Literatur  öfters  als  „Polyotie"  angeführt. 
Fig.  413  stellt  einen  solchen  sehr  seltenen  Fall  dar,  es  findet  sich 
zwischen  rechtem  Ohr  und  Mund  ein  Paar  dicht  zusammenstehender 


Fig.  413.  Asymmetrische  Doppelbildung  (Parasit  und  Autosit).  —  Präparat 
des  Züricher  pathoL  Instituts. 

Ohrmuscheln;  Peter  bildet  einen  fast  analogen  Fall  ab.  Aehnliche 
Monstren  sind  von  Ahlfeld  und  Rosenstiehl  beschrieben.  Ge- 
nauere anatomische  Untersuchungen  der  Gehörorgane  solcher  Miß- 
bildungen sind  bis  jetzt  nicht  mitgeteilt  worden,  ich  muß  mich  deshalb 
mit  diesem  kurzen  Hinweis  begnügen. 


Die  Genese  der  Ohrveränderungen  bei  den  Doppel- 
mißbildungen fällt  zusammen  mit  der  Genese  dieser  und  ist  des- 
halb an  dieser  Stelle  nicht  genauer  zu  besprechen.  Es  soll  nur  die 
Frage  erörtert  werden,  ob  bei  den  Veränderungen  der  Gehörorgane 
mechanische  Ursachen  die  einzige  Rolle  spielen,  ob  also  durch  die 
gegenseitige  Raumbehinderung  der  zusammengerückten  Gehörorgane 
alle  gefundenen  Veränderungen  erklärt  werden  können.  Die  Art  der 
Labyrinthveränderungen,  besonders  die  Abplattungen  der  Schnecke, 
sprechen  dafür,  daß  sicher  diese  mechanischen  Verhältnisse  eine  Haupt- 
rolle bei  der  Genese  spielen,  doch  lassen  sich  nicht  alle  nachgewiesenen 
Veränderungen  auf  sie  zurückführen.  So  fand  Alexander  in  einem 
Falle  hochgradig  mißgestaltete  Labyrinthe,  bei  dem  sie  jedoch  nicht 
einander  derart  genähert  waren,  daß  diese  Mißstaltung  aus  einer 
mechanischen  Behinderung  des  Größenwachstums  hätte  erklärt  werden 
können.    Von  besonderem  Interesse  ist  jedoch  der  Befund,  den  er 
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bei  der  mikroskopischen  Untersuchung  eines  11  mm  langen  Katzen- 
embryo der  Janusform  erheben  konnte.  Er  fand  die  beiden  Laby- 
rinthe der  defekten  sekundären  Vorderseite  bedeutend  kleiner,  als  die 


L 

/ 


M  ij  Z, 


Fig.  414.  Doppelembryo  der  Katze.  Horizontalschnitt  im  Bereich  der  Labyrinth- 
bläschen. —  M  Medullarrohr,  L  Labyrinthbläschen  der  ausgebildeten  sekundären 
Vorderseite,  Zj  Labyrinthbläschen  der  rudimentären  sekundären  Vorderseite  (nach 
Alexander). 


G 


der  ausgebildeten  sekundären  Vorderseite,  und  zwar  betraf  die  mangel- 
hafte Entwicklung  den  Nervus  acusticofacialis,  die  Ganglien,  die  Labyrinth- 
kapsel und  das  Labyrinthbläschen.  Dabei  sind  beide  Labyrinthanlagen 
noch  durch  einen  größeren  Zwischenraum  voneinander  getrennt,  so 
daß  eine  direkte  mechanische  Beein- 
flussung auszuschließen  ist  (Fig.  414). 
—  Ein  noch  früheres  Stadium  einer 
Doppelmißbildung  fand  ich  in  einer 
Arbeit  von  Reichert  aus  dem  Jahre 
1864  beschrieben  und  gebe  die  Ab- 
bildung hier  wieder.  Es  handelt  sich 
um  einen  Doppelembryo  der  Gans 
nach  dreitägiger  Bebrütung,  der  Ent- 
wicklungszustand entspricht  dem  eines 
normalen  Embryo  nach  48-stündiger 
Bebrütung,  Fig.  415  zeigt  deutlich 
die  normal  entwickelten  Labyrinth- 
grübchen der  Außenseiten,  während 
innen  noch  keine  Andeutung  einer 
Labyrinthanlage  zu  erkennen  ist. 

Diese  Befunde  sprechen  dafür,  daß 
die  Labyrinth  Veränderungen 
bei  den  verschiedenen  For- 
men der  Synotie  bei  Doppel- 
mißbildungen nicht  allein  auf 

mechanische  Ursachen  zurückzuführen  sind ,  sondern  daß 
dabei  in  früheste  Entwicklungsstadien  zu  verlegende 
Störungen,  wahrscheinlich  mangelhafte  primäre  Anlagen 
der  Labyrinthe,  eine  Rolle  spielen. 

42* 


Fig.  415.  Doppelembryo  der 
Gans.  —  G  Gehörgrübchen  (nach 
Reichert). 
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Die  Mißbildungen  der  Haut. 

Von  Professor  Dr.  Bettmann,  Heidelberg. 

Allgemeiner  Teil. 

Der  Versuch  einer  zusammenfassenden  Darstellung  der  Mißbil- 
dungen der  Haut  stößt  schon  bei  der  Abgrenzung  des  Gebietes,  das 
bearbeitet  werden  soll,  auf  wesentliche  Schwierigkeiten.  Selbst  über 
die  Definition  der  Mißbildung  ließe  sich  streiten.  Wenn  wir  Schwalbes 
allgemeine  Definition  auf  unseren  speziellen  Bereich  anwenden 
wollen,  so  haben  wir  als  Mißbildungen  der  Haut  die  während  der 
fötalen  Entwicklung  zustande  gekommenen,  also  angeborenen  Ver- 
änderungen der  Morphologie  des  Organes  zu  betrachten,  soweit  sie 
außerhalb  der  Variationsbreite  der  Spezies  liegen.  Schwalbe  hat 
ausführlich  die  maßgebenden  Gesichtspunkte  für  seine  Definition  ent- 
wickelt und  die  Schwierigkeiten  dargelegt,  die  sich  für  eine  völlig 
befriedigende  Definition  ergeben,  und  gerade  die  Pathologie  der  Haut 
kann  lehren,  daß  Definitionen  der  Mißbildung,  die  an  sich  zunächst 
einleuchten,  auf  das  bestimmte  Eiuzelorgan  nur  mit  gewissen  dehn- 
baren Erweiterungen  und  Einschränkungen  angewendet  werden  können. 
Die  Abgrenzung  bleibt  unsicher,  sie  ist  bis  zu  einem  gewissen  Grade 
„Gefühlssache". 

Gerade  deshalb  sollen  zunächst  einzelne  Gesichtspunkte  besonders 
hervorgehoben  werden,  um  den  Umfang  zu  begründen  und  zu  recht- 
fertigen, der  in  der  folgenden  Bearbeitung  dem  Gebiete  der  Haut- 
mißbildungen eingeräumt  wird. 

Der  grobe  Aufbau  der  Haut  ist  im  wesentlichen  in  einer  so  frühen 
Fötalperiode  vollendet,  daß  schwere  dilFuse  Verbildungen  des  Organs 
vorwiegend  bei  sehr  frühzeitigen  und  allgemeinen  Entwickluugs- 
störungen  zu  erwarten  wären,  die  an  sich  zum  Absterben  der  Frucht 
führen  müßten.  Umgekehrt  wäre  in  Betracht  zu  ziehen,  wie  weit 
ditfuse  Mißbildungen  der  Haut  von  sich  aus  durch  die  Unterdrückung 
und  Schädigung  wichtiger  Funktionen  den  frühen  Tod  herbeiführen 
könnten.  Tatsächlich  haben  wir  es  bei  den  Mißbildungen  der  Haut 
weniger  mit  tiefgreifenden  schweren  Anomalien  des  ganzen  Organs 
als  mit  leichteren  und  umschriebenen  oder  auf  einzelne  Systeme  be- 
schränkten Störungen  zu  tun,  die  für  die  Gesamtleistung  des  Organs 
nicht  ins  Gewicht  fallen.  Ausnahmen  im  Sinne  einer  allgemeinen 
Hypoplasie  der  Haut  erscheinen  deshalb  doppelt  beachtenswert. 

Schwalbe,  Morphologfie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  43 
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Weitaus  der  größte  Teil  der  Befunde,  die  als  Mißbildungen  der 
Haut  aufgefaßt  werden  können,  besitzt  praktisch  nur  eine  geringe 
Bedeutung  und  kommt  für  die  Gesundheit  oder  gar  Lebensfähigkeit 
ihres  Trägers  kaum  in  Betracht.  So  rangieren  diese  Zustände  fast 
durchweg  unter  den  „Anomalien",  deren  Bedeutung  oft  nur  in  dem 
Aulfälligen  der  Erscheinung  und  der  Entstellung  liegt,  die  sich  aus 
ihnen  nach  ihrem  Sitze  und  ihrer  Ausdehnung  ergibt.  Gewisse  Dinge, 
die  in  das  Gebiet  der  Mißbildungen  der  Haut  hineingehören,  sind 
vollends  so  geringfügig,  daß  sie  gänzlich  übersehen  werden  können 
und  vielleicht  nur  als  zufällige  Befunde  bei  gelegentlichen  histologischen 
Untersuchungen  aufgedeckt  werden.  Wir  müssen  bei  den  Mißbildungen 
der  Haut  in  weitem  Umfange  histologische  Details  berücksich- 
tigen, um  generell  wie  beim  Einzelfalle  die  Einreihung  der  Befunde 
unter  die  Mißbildungen  zu  begründen. 

In  der  Regel  wird  sich  allerdings  schon  mit  dem  groben  makro- 
skopischen Aussehen  die  Zugehörigkeit  einer  Anomalie  zu  den  Miß- 
bildungen der  Haut  ergeben.  Die  meisten  dieser  Gebilde  imponieren 
als  „Mal".  Wir  finden  alle  möglichen  Größenunterschiede  zwischen 
kleinsten  derartigen  Malern  und  solchen,  die  ausgedehnte  Partien 
oder  selbst  den  größten  Teil  der  Körperoberfläche  befallen  (Naevi 
extensi,  Naevi  gigantei^),  ohne  sich  darum  histologisch  von 
jenen  zu  unterscheiden.  Je  nach  der  Ausdehnung  können  also  gleich- 
artige Befunde  entweder  als  ganz  nebensächlich  gelten  oder  ihren 
Träger  zu  einer  Mißgeburt  im  Sinne  der  populären  Vorstellung 
stempeln. 

Hochgradige  Entstellung  durch  angeborene  Anomalien  der  Haut 
hat  den  Befallenen  die  unerquicklichsten  Bezeichnungen  eingetragen 
(„Hunde-,  Aifen-,  Löwen-,  Stachelschwein-Menschen",  „Maulwurfsmann" 
„Orang-Utang",  „Pantherweib",  „Porzellankinder"  „Harlekin-Foetus" 
etc.). 

Manche  Träger  solcher  Anomalien  sind  als  Schaustellungsobjekte 
bekannt  geworden.  Ausgedehnte  Naevi  pilosi  und  pigmentosi  haben 
vor  allem  auch  dazu  herhalten  müssen,  als  Beweismaterial  für  das 
Versehen  der  Schwangeren  zu  dienen.  Ein  blödsinniger  Knabe  mit 
multiplen  großen  derartigen  Mälern,  von  dem  F.  von  Hebra  berich- 
tet, war  von  der  Volksmeinung  als  Kreuzungsprodukt  zwischen  einem 
menschlichen  Weibe  und  einer  dänischen  Dogge  betrachtet  worden! 

Variation  und  Mißbildung.  Bei  keinem  anderen  Organ 
des  menschlichen  Körpers  kennen  wir  so  zahlreiche  und  eindrucks- 
volle individuelle  Verschiedenheiten  wie  gerade  an  der  Haut  und  ihren 
Anhangsgebilden.  Speziell  bei  gewissen  Eigentümlichkeiten  der  Pig- 
mentierung und  der  Behaarung  muß  der  Fülle  solcher  persönlicher 
Differenzen  wie  familiären  Qualitäten  und  Rassecharakteren  Rechnung 
getragen  werden.  Einen  Teil  der  Behaarungsanomalien  hat  man 
aus  dem  Gebiete  der  Pathologie  in  das  der  Anthropologie  verweisen 
wollen,  und  atavistische  Rückschläge  sind  ungebührlich  oft  herange- 
zogen worden.  So  wurde  immer  wieder  versucht,  ausgedehnte  Haar- 
mäler  als  Reste  eines  früheren  Haarkleides  zu  deuten  —  trotz  des 
komplizierteren  Baues  solcher  Naevi. 


1)  Literatur  über  solche  Eiesennaevi  findet  sich  besonders  bei  Birchee  zu- 
sammengestellt.  Siehe  auch  M.  Moeller,  Esmarch  und  Kulenkampf. 


Einleitung.    Variation  und  Mißbildung. 


635 


In  den  letzten  Jahren  ist  verhältnismäßig  viel  über  die  sogenann- 
ten „Mongolen flecke"  („blaue  Geburtsflecke")  weißer  Kinder 
geschrieben  worden. 

Es  handelt  sich  um  blaue  Flecken  der  Sacralgegend,  die  bei 
Säuglingen  hervortreten  und  meist  im  Laufe  von  Jahren  abblassen, 
aber  auch  noch  bei  Erwachsenen  bestehen  können.  Nach  den  Fest- 
stellungen von  Bälz  handelt  es  sich  um  Einlagerung  von  spindel- 
und  sternförmigen  Pigmentzellen  in  die  Tiefe  des  Coriums.  Solche 
Flecken  sind  beschrieben  bei  Japanern,  Chinesen,  Koreanern,  Ha- 
waiern,  Malaien,  Indianern,  Negern,  Eskimos  in  Grönland  usw.,  und 
zwar  mit  solcher  Häufigkeit,  daß  die  meisten  Autoren  sie  für  ein 
Merkmal  nicht-weißer  Rassen  halten.  (Bei  japanischen  und  chine- 
sischen Neugeborenen  sollen  sie  in  97  Proz.  der  Fälle  vorkommen.) 
Solche  Flecke  sind  nun  auch  gelegentlich  bei  weißen  Säuglingen  zu 
finden  (nach  Epstein  in  Prag  im  Verhältnis  von  1 :  600,  nach  Tugend- 
reich in  Berlin  1 : 600,  nach  Wateff  in  Bulgarien  1:200). 

Während  die  meisten  Autoren  den  Befund  bei  weißen  Kindern 
auf  einen  mongolischen  Einschlag  beziehen  wollen,  möchte  hier  Ep- 
stein für  ihre  Entstehung  pathologische  Momente  der  fötalen  Ent- 
wicklung heranziehen;  gerade  die  Prädilektionsgegend  jener  Flecken 
ist  der  Sitz  mannigfacher  Mißbildungen.  Nach  dieser  Auffassung 
wären  die  Mongolenflecke  bei  weißen  Kindern  „blaue  Naevi". 

Adachi  endlich,  der  die  Pigmentzellen  mit  großer  Häufigkeit  an 
den  Leichen  weißer  Kinder  fand,  bringt  den  Befund  in  Beziehung  zu 
der  ausgedehnten  Blaufärbung  des  Gesäßes  bei  Affen,  die  auf  einer 
analogen  Pigmeutierung  beruht. 

So  geben  die  MoDgolenflecke  ein  instruktives  Beispiel  für  die 
Schwierigkeiten,  denen  die  Beurteilung  derartiger  Befunde  unterliegt. 

Auch  bei  verschiedenen  anderen  Zuständen,  die  bei  der  engeren 
Besprechung  der  Mißbildungen  der  Haut  nicht  übergangen  werden 
dürfen,  wird  es  sich  fragen,  ob  sie  überhaupt  eine  „Anomalie"  oder 
nur  eine  „Keimesvariation"  darstellen,  die  vielleicht  einen  seltenen 
und  für  das  betroffene  Individuum  unerfreulichen  Zustand  bedeutet, 
aber  deshalb  noch  nicht  eigentlich  als  pathologisch  angesehen  werden 
dürfte.  Wie  schwer  die  Abgrenzung  zwischen  dem  Normalen  und 
dem  Krankhaften  werden  kann,  zeigen  beispielsweise  die  angeborenen 
ichthyosisartigen  Zustände,  die  in  starker  Ausprägung  als  schwere 
Mißbildungen  imponieren,  in  ihren  leichtesten  Formen  dagegen  kaum 
überhaupt  als  krankhaft  zu  bezeichnen  wären.  Wie  aber  sollte  der 
graduelle  Unterschied  das  entscheidende  Kriterium  liefern?  So  stößt 
also  schon  hier  die  qualitative  Abgrenzung  einer  Mißbildung  der  Haut 
auf  Schwierigkeiten. 

Es  liegt  nahe,  gerade  bei  Hautanomalien  und  besonders  bei 
abnormen  Zuständen  der  Behaarung,  der  Verhornung  und  der  Pigmen- 
tierung an  atavistische  Rückschläge  zu  denken,  um  so  mehr,  als  ihre 
Erscheinungsweise  direkt  den  Vergleich  mit  normalen  Befunden  bei 
Tieren  herausfordert ;  man  halte  sich  nur  Bezeichnungen  gegenwärtig, 
wie:  Tierfellnaevi,  Ichthyosis,  Saurodermie. 

Unter  den  englischen  Dermatologen  vertritt  Hutchinson  die  Idee 
der  „Paläogenese" ;  er  sieht  Belege  für  seine  Anschauung  besonders 
in  Fällen  von  streifenförmigen  Hautaffektionen  („BiETTsche  Bänder"), 
aUen  Formen  ichthyosisartiger  Zustände,  den  Xanthelasmen  der  Augen- 

43* 
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lider,  dem  Leukoderm.  Manche  Naevusformen  sind  ihm  der  Aus- 
druck einer  „lokalen  Paläogeuese". 

Zeitliche  Abgrenzung.  Wenn  Mißbildungen  als  morpho- 
logische Abweichungen  von  der  Norm  aufgefaßt  werden  sollen,  die 
während  der  Entwicklung  zustande  gekommen  sind,  so  werden  — 
abgesehen  von  gewissen  noch  zu  besprechenden  Ausnahmen  —  gerade 
an  der  Haut  Mißbildungen  nicht  nur  bei  der  ausgetragenen  Frucht, 
sondern  in  der  Kegel  schon  vorher  ausgeprägt  sein,  wobei  je  nach 
den  einzelnen  Systemen  des  Gesamtorgans  wiederum  verschiedene 
Termine  in  Betracht  kommen.  Leider  stehen  zum  Studium  der  Haut- 
mißbildungen nur  wenige  L'ntersuchungen  an  jüngeren  Früchten  zur 
Verfügung:  denn  in  Betracht  können  fast  nur  solche  Föten  kommen, 
die  etwa  zufällig  unter  günstigen  Bedingungen  auf  operativem  Wege 
gewonnen  wurden.  Beim  Abortus  toter  Früchte  oder  bei  Föten,  die 
durch  Obduktionen  zutage  gefördert  werden,  ist  gerade  die  Haut 
meist  so  beträchtlich  verändert,  daß  genauere  Untersuchungen  kaum 
möglich  wären.  Die  praktischen  äußeren  Umstände  sind  es  also, 
w^elche  Mißbildungen  der  Haut  fast  ausnahmslos  erst  an  der  ausge- 
tragenen Frucht  oder  an  einer  Frühgeburt  erkennen  lassen. 

Dabei  dürfen  durchaus  nicht  alle  pathologischen  Befunde  an  der 
Haut  des  Neugeborenen,  die  auf  intrauterinen  Voraussetzungen  be- 
ruhen, als  Mißbildungen  gelten.  So  können  vor  allem  die  Folgen 
exogener  Erkrankungen  des  Foetus  nur  mit  gewissen  Reserven  hierher 
gerechnet  werden.  Wir  wissen  beispielsweise,  daß  die  Variola  von 
der  Frucht  intrauterin  acquiriert  werden  kann  und  wir  würden  aus- 
gebildete Pockennarben  am  Neugeborenen  nicht  als  Mißbildungen  be- 
zeichnen dürfen  oder  höchstens  dann,  wenn  sie  in  ihrem  Aufbau  er- 
kennbare Unterschiede  gegenüber  postfötal  entstandenen  Narben  auf- 
wiesen. Aber  die  Unterscheidung  zwischen  Mißbildungen  der  Haut 
und  Folgen  fötaler  Hauterkrankungeu,  die  man  gerne  machen  möchte, 
läßt  sich  in  der  Regel  weder  in  praxi  am  Einzelfalle  dui'chführen  noch 
ist  sie  prinzipiell  im  Sinne  eines  Gegensatzes  zulässig,  da  die  Er- 
krankung in  ihren  direkten  und  indirekten  Folgen  Wachtumsäude- 
rungen  des  noch  nicht  völlig  ausgebildeten  Organes  nach  sich  ziehen 
kann.  Fötale  Erkrankungen  können  eine  Ursache  der  Mißbildung 
werden,  mögen  sie  nun  auf  endogenen  oder  exogenen  Ursachen  be- 
ruhen. 

Nun  rechnet  man  aber  zu  den  Mißbildungen  der  Haut  in  weitem 
Umfange  auch  Befunde,  die  bei  der  Geburt  noch  nicht  vorhanden 
sind  und  zum  Teil  überhaupt  erst  beim  Erwachsenen  hervortreten. 
Für  gewisse  Mißbildungen  und  speziell  Defekte  ist  es  klar,  daß  sie 
längst  abgeschlossen  sind,  wenn  sie  zu  einem  wesentlich  späteren 
Zeitpunkte  heiwortreten,  da  sie  Systeme  betreffen,  die  postfötal  lange 
ruhen;  als  Beispiel  darf  die  mangelhafte  Anlage  der  ,,Pubertäts"-Be- 
haarung  angeführt  werden.  Allein  viel  komplizierter  liegen  die  Ver- 
hältnisse bei  progressiven  Ernährungsstörungen  und  insbesondere  bei 
Geschwulstbildungen.  Gerade  die  Haut  liefert  ja  für  die  Frage  der 
Beziehung  zwischen  postfötalen  Tumoren  und  Mißbildungen  das  er- 
giebigste Diskussionsmaterial.  Aber  auch  bei  einer  Fülle  von  Haut- 
krankheiten, die  sich  unter  Umständen  sogar  erst  in  höherem  Alter 
entwickeln,  sind  wir  gezwungen,  angeborenen  Voraussetzungen  Be- 
deutung beizumessen,  so  zwar,  daß  angenommen  wird,  es  existiere 
eine  angeborene  Anomalie,  die  sich  als  Abweichung  vom  normalen 
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Aufbau  der  Haut  oder  als  eine  auf  abnormer  Entwicklung  beruhende 
Funktionsstörung-  darstellt.  Beides  aber  wäre  schließlich  einer  Miß- 
bildung gleichzusetzen  und  es  müssen  folgerichtig  angeborene  funk- 
tionelle Störungen  unter  den  Begriif  der  OrganmißbilduDg  mit  ein- 
bezogen werden,  wenn  sie  den  Index  eines  [abnormen  Baues  des 
Organs  liefern. 

Wenn  also  der  Standpunkt  gelten  darf,  daß  fortschreitende  Krank- 
heitsprozesse des  extrauterinen  Lebens  zwar  nicht  einer  Mißbildung 
gleichgesetzt  werden  dürfen,  aber  sich  auf  Grund  einer  Mißbildung 
entwickeln  können,  und  wenn  zugleich  zugestanden  werden  muß,  daß 
jene  angeborene  Abweichung  von  der  Norm  so  geringfügig  sein  mag, 
daß  sie  an  sich  nicht  erkennbar  wäre,  sondern  sich  eben  nur  aus  jenen 
krankhaften  Weiterentwicklungen  erschließen  läßt,  so  ist  damit  das 
Gebiet  der  Hypothese  betreten  und  eine  Quelle  endloser  Verlegen- 
heiten gerade  im  Bereiche  der  Mißbildungen  der  Haut  geschaffen. 
Wenn  wir  bei  allen  pathologischen  Zuständen  der  Haut,  bei  denen 
angeborene  Voraussetzungen  angenommen  werden  können,  die  Be- 
ziehung zur  Mißbildung  suchen  wollen,  ergibt  sich  ein  Gebiet  von  un- 
geheurer Ausdehnung,  aber  auch  von  größter  Wichtigkeit.  Denn  der 
Gedanke,  daß  viele  Hautkrankheiten  als  Reaktion  eines  anormal 
angelegten  Gewebes  auf  erkennbare  oder  unbekannte  Einflüsse 
aufzufassen  seien,  ist  für  theoretische  wie  praktisch-therapeutische 
Probleme  der  Dermatologie  von  größter  Bedeutung. 

Dabei  sind  im  einzelnen  diejenigen  Hautkrankheiten,  bei  denen 
man  auf  angeborene  Organanomalien  zurückgreifen  möchte,  in  ihren 
Aeußerungen  untereinander  so  verschiedenartig,  daß  die  Fragestellung 
außerordentlich  zahlreiche  Wandlungsmöglichkeiten  erlaubt.  Selbst 
dann  also,  wenn  die  tatsächliche  Ausbeute  einer  solchen  Unter- 
suchung enttäuschen  mag,  darf  der  Ausblick  auf  jene  Dermatosen 
schon  wegen  der  theoretischen  und  prinzipiellen  Bedeutung  der  Frage 
nicht  unterbleiben. 

Rückbildung.  Wie  sich  die  Mißbildung  gegenüber  fort- 
schreitenden Krankheitsprozessen  als  stabiler  Zustand  erweist,  so  ist 
bei  ihr  auch  keine  Rückbildung  vorauszusetzen.  Indessen  sind  gerade 
an  der  Haut  manche  Ausnahmen  im  Sinne  der  Spontanheilung  be- 
richtet worden.  Es  gibt  Mutterniäler,  die  nach  einigem  Bestände 
wieder  zurückgehen  oder  gänzlich  verschwinden.  Das  gilt  speziell 
von  Angiomen,  und  ich  selbst  habe  eine  ganze  Anzahl  hierher  ge- 
hörender Fälle  beobachtet,  in  denen  die  kurz  nach  der  Geburt  kon- 
statierten Feuermäler  ohne  jeden  therapeutischen  Eingriff  wieder  ver- 
schwanden oder  wenigstens  an  Stärke  abnahmen.  Selbst  das  „multiple 
eruptive  Hautkavernom"  (Hochsinger),  das  sich  bei  Neugeborenen 
findet,  ist  einer  solchen  Rückbildung  fähig.  Die  beachtenswerten  Er- 
fahrungen über  den  Einfluß  chemisch  wirksamer  Lichtstrahlen  auf 
Naevi  können  vielleicht  auch  Erklärungsmöglichkeiten  für  gelegent- 
liche derartige  „Spontanheilungen"  eröffnen.  Daß  aber  ein  solches 
Verschwinden  keine  völlige  Rückkehr  zur  Norm  zu  bedeuten  braucht, 
dafür  lassen  sich  einzelne  interessante  Fälle  anführen,  in  denen  an 
der  anscheinend  geheilten  Stelle '  später  maligne  Tumoren  entstanden. 

Auch  von  verrukösen  Naevusformen  ist  eine  Rückbildung  be- 
richtet worden  (Neumann,  Lassar,  Koren).  Spitzer  -sah  sogar  die 
ausgedehnte  Involution  eines  gigantischen  Naevus  verrucosus,  pig- 
mentosus et  pilosus. 
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Von  den  eigentlichen  „Spontanheilungen"  wären  die  Fälle  abzu- 
trennen, in  denen  im  Zusammenhang  mit  einer  lokalen  Infektion  der 
Haut  u.  dgl.  die  Rückbildung  und  Zerstörung  einer  Mißbildung  er- 
folgt. In  weichen  Naevis  sind  auch  interessante  Degenerationsformen 
gefunden  worden,  die  zur  Molluscumbildung  usw.  führen. 

Die  Naevi. 

Definitionen.  Innerhalb  des  Gebietes  der  Mißbildungen  der 
Haut  bedarf  dasjenige  der  Naevi  einer  genaueren  Fassung.  Diese 
wäre  bei  der  Wichtigkeit  der  Probleme,  die  sich  an  die  Untersuchung 
der  Naevi  knüpfen,  von  wesentlicher  Bedeutung.  Aber  wenn  sich 
schon  große  Schwierigkeiten  für  eine  allgemeine  Abgrenzung  der 
Mißbildungen  der  Haut  ergeben,  so  ist  die  Verlegenheit  besonders 
groß  für  den  speziellen  Bereich  der  Naevi,  bei  denen  eine  exakte 
und  wissenschaftliche  Formulierung  für  eine  sehr  vage  populäre  Vor- 
stellung eintreten  soll. 

Als  Muttermäler  erachtet  die  Volksmeinung  mancherlei  von  Ge- 
burt an  bestehende  umschriebene  auffällige  Erscheinungen  an  der 
Haut,  denen  sie  meist  noch  eine  besondere  Aetiologie,  ein  Versehen 
der  Schwangeren,  zuerkennt.  Ob  die  populäre  Vorstellung  im  Einzel- 
falle ein  Gebilde  als  Muttermal  auffassen  will  oder  nicht,  hängt  in 
weiten  Grenzen  von  einem  subjektiven  Eindruck  ab,  der  sich  nicht 
nach  Wesenseigentümlichkeiten,  sondern  nach  sehr  äußerlichen  Eigen- 
schaften richtet. 

Die  Schwierigkeit,  die  nun  daraus  entsteht,  daß  an  Stelle  des 
populären  Begriffs  eine  wissenschaftliche  Definition  gesetzt  wird, 
spiegelt  sich  schon  darin  wider,  daß  verschiedene  Zeiten  und  ver- 
schiedene Schulen  unterschiedliche  Dinge  als  Naevi  angesprochen 
haben.  So  verstehen  manche  als  Naevi  vorzugsweise  oder  ausschließ- 
lich die  Pigmentmäler.  Englische  Dermatologen  betrachten  als  Naevi 
vor  allem  die  angeborenen  Hautangiome,  die  von  anderen  wiederum 
ausdrücklich  beiseite  gelassen  werden. 

Von  modernen  französischen  Autoren  definiert  Hallopeau  als 
Naevi  „toutes  les  neoplasies  cutanees  d'origine  embryonnaire"  und 
Brocq  noch  kürzer  „toutes  les  difibrmites  circonscrites". 

Von  deutschen  Autoren  seien  nur  Unna  und  Jadassohn  an- 
geführt. 

Unna  sucht  die  Naevi  zu  charakterisieren  als  „hereditär  ver- 
anlagte oder  embryonal  angelegte,  zu  verschiedenen  Zeiten  des 
Lebens  sichtbar  werdende  und  äußerst  langsam  sich  entwickelnde, 
durch  Farbe  oder  Form  der  Oberfläche  auffallende,  umschriebene 
kleinere  Mißbildungen  der  Haut". 

Jadassohn  sagt:  „Unter  Naevi  verstehen  wir  zirkumskripte  Miß- 
bildungen der  Haut  und  der  angrenzenden  Schleimhäute,  die  in  einem 
Gewebsüberschuß  über  das  Normale  bestehen  und  die  entweder 
bei  der  Geburt  manifest  sind  oder  die  sich  im  weiteren  Leben  ent- 
wickeln, die  aber  sonst  in  ihrer  ganzen  Wesenheit  den  eigentlich 
kongenitalen  vollständig  analog  sind:" 

Zu  diesen  Definitionen  ist  eine  Reihe  von  Bemerkungen  zu 
machen. 

1.  Zur  Morphologie  des  Naevus:  Was  der  Struktur  nach 
als  Naevus  aufzufassen  sei,  ergibt  sich  nicht  ohne  weiteres  und  nicht 
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gleichmäßig  aus  deu  verschiedenen  Definitionen.  Nach  Brocq  wäre 
Naevus  gleichbedeutend  mit  jeder  umschriebenen  Mißbildung  der 
Haut;  die  meisten  Autoren  aber  engen  das  Gebiet  ein,  ohne  im  ein- 
zelnen über  die  Zugehörigkeit  gewisser  Gruppen  zu  den  Naevis  einig 
zu  sein.  Eine  besondere  Schwierigkeit  können  in  diesem  Zusammen- 
hang gutartige  Tumoren  der  Haut  bereiten,  auf  die  wir  ausführlich 
zurückkommen. 

Jadassohn  betont  ausdrücklich  bei  den  Naevis  einen  Gewebs- 
überschuß  und  er  unterscheidet  (in  Analogie  zu  der  ViRCHOwschen 
Benennung  histioider  und  organoider  Tumoren)  Gewebsnaevi,  die  sich 
aus  einfachen  Gewebsbestandteilen  zusammensetzen,  und  Organnaevi, 
bei  denen  das  Wesentliche  der  Anomalie  in  einer  abnormen  Lagerung, 
Vermehrung  und  Vergrößerung  von  Hautorganen  liegt.  In  ähnlicher 
Weise  teilt  Hallopeau  die  Naevi  in  einfache  und  in  associierte  Formen 
ein.  Zur  zweiten  Gruppe  rechnet  er  speziell  die  multiplen  Neuro- 
fibrome, die  systematisierten  Naevi,  die  Adenomata  sebacea,  die 
Knäueldrüsengeschwülste,  das  Syringo-Cystadenom. 

Aber  die  Naevus-Bezeichnung  wurde  auch  für  Anomalien  gewählt, 
bei  denen  ein  Gewebsüberschuß  fehlt. 

So  hat  VÖRNER  einen  ,, Naevus  anaemicus"  beschrieben,  bei 
dem  helle  Flecken  in  zosterartiger  Ausbreitung  an  der  Haut  dadurch 
bedingt  sein  sollen,  daß  an  Stelle  der  normalen  Gefäße  Kapillaren 
vorhanden  seien,  denen  die  Erweiterungsfähigkeit  fehle.  Vörner 
führt  den  Befund  auf  eine  Entwicklungshemmung  zurück,  die  es  nicht 
zur  Bildung  kleiner  Hautveuen  und  Arterien  kommen  lasse,  vielmehr 
im  betroffenen  Bezirk  nur  zarte  dünne  Kapillaren  produzierte,  so  daß 
keine  Rötung  möglich  wurde.  Die  histologische  Untersuchung  ergab 
keine  weitere  Veränderung  in  der  Cutis.  Fischer,  der  in  seinem 
Falle  keinerlei  histologische  Veränderung  fand,  zieht  in  Betracht,  daß 
es  sich  um  eine  funktionelle  dauernde  Störung  der  Gefäßinnervation 
handeln  könne,  die  er  auf  kongenitale  Voraussetzungen  zurückführt; 
auch  dafür  akzeptierte  er  die  Bezeichnung  Naevus  anaemicus. 

Auch  Jadassohns  Assistent  Stein  hat  auf  Grund  eigener  ent- 
sprechender Befunde  keine  Einwendungen  gegen  die  Benennung  er- 
hoben. 

Hallopeau  spricht  als  erster  von  einem  „Naevus  atrophicus", 
Ijei  dem  das  Entscheidende  in  der  umschriebenen  Atrophie  der  Haut 
liegt. 

Auch  einfacher  Mangel  des  Pigments  und  der  Haare  in  um- 
schriebenen Bezirken  ist  als  Naevus  angesprochen  worden  (Naevus 
depigmentosus). 

In  einzelnen  Fällen,  die  als  „Naevus  acneiformis"  oder  „Naevus 
a  comedons"  geschildert  werden,  fanden  sich  der  Bezeichnung  ent- 
sprechende EfÜoreszenzen  ohne  weitere  Veränderungen  der  Haut  an 
Stellen,  an  denen  derartige  Eruptionen  banalerweise  vorkommen. 
Was  zur  Deutung  als  Naevus  veranlaßte,  war  die  auffällige  strich- 
förmige  oder  bandartige  Anordnung. 

Bei  der  verschiedenen  Fassung  des  Begriffs  müssen  die  Meinungen 
über  die  Häufigkeit  der  Naevi  auseinandergehen.  Sicher  ist,  daß  es 
sich  um  überaus  häufige  Gebilde  handelt;  man  wird  bei  genauer 
Untersuchung  nur  wenige  Menschen  finden,  die  nicht  wenigstens  mit 
irgendeinem  geringfügigen  Naevus  behaftet  wären. 
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Hughes  fand  unter  65  Kindern  im  Alter  von  8  Monaten  bis 
1  Jahr  nur  5  ohne  Naevi.  Filandeau  untersuchte  253  Personen, 
von  denen  25  keinen  Naevus  trugen,  Barthelemy  und  Levy  200 
Personen,  die  sämtlich  irgendwelche  Naevusformen  aufwiesen. 

Auch  die  Häuflgkeit  spezieller  und  auffälliger  Naevusformen  ist 
größer  als  es  nach  den  Mitteilungen  von  Einzelfällen  in  der  Literatur 
scheinen  möchte.  So  konnten  Galewski  und  Schlossmann  in  der 
Literatur  bis  zum  Jahre  1897  nur  65  Fälle  von  Naevus  systematisatus 
ausfindig  machen.  Nachdem  aber  einmal  das  Interesse  für  das  Stu- 
dium dieser  Gebilde  nachdrücklicher  erregt  worden  war,  sind  solche 
Naevi  in  weit  giößerer  Zahl  bekannt  geworden. 

2.  Zeitliches  Hervortreten.  In  den  modernen  Definitionen 
des  Naevus  wird  nur  die  embryonale  Voraussetzung  betont,  nicht 
aber  ein  Sichtbarwerden  in  der  ersten  Lebenszeit  für  notwendig  er- 
achtet. So  ist  zuerst  von  Fournier  der  Begrilf  des  Naevus  tardus 
aufgestellt  worden,  der  sich  allmählich  allgemeine  Anerkennung  ver- 
schafft hat  und  demzufolge  den  Naevis  Anomalien  zugezählt  werden, 
die  unter  Umständen  erst  zur  Pubertätszeit  oder  noch  später  hervor- 
treten. Maßgebend  bleibt  dabei  die  folgende  Ueberlegung:  Wenn  in 
irgendeiner  Zeit  des  späteren  Lebens  Krankheitsbilder  entstehen,  die 
nach  Art  und  histologischem  Befund  durchaus  mit  solchen  überein- 
stimmen, die  vorbehaltlos  als  angeboren  anerkannt  werden  müsen,  so 
wäre  es  gekünstelt,  den  Zeitpunkt  des  Hervortretens  für  entscheidend 
im  Sinne  einer  Trennung  zu  erklären:  vielmehr  gilt  es,  alle  jene 
Zustände  auf  gleichartige  Voraussetzungen  zurückzuführen. 

Eine  Statistik  Hallopeaus  über  die  Häufigkeit  der  Naevi  in 
verschiedenen  Altersklassen  besagt  folgendes: 

Naevi  fanden  sich 

bei  6  =  15  Proz.  von  40  untersuchten  Neugeborenen 
„  28  =  31     „       „    90         „  Kindern 
54  =  61     „       „    89         „  Erwachsenen 

Ich  führe  diese  Zahlen  nur  als  groben  Hinweis  an.  Will  man 
derartigen  Statistiken  ernstlich  näher  treten,  so  sind  nicht  nur  größere 
Zahlenreihen  zu  verlangen,  die  sich  ja  leicht  sammeln  lassen,  sondern 
es  ist  vor  allem  auch  ein  genaueres  Eingehen  auf  die  Qualität  der 
Naevi  im  einzelnen  erforderlich  —  schon  um  der  Feststellung  willen, 
wieweit  unter  den  „Naevi  tardi"  besondere  Arten  sich  mit  relativ 
größerer  Häufigkeit  finden  als  bei  den  frühzeitig  hervortretenden 
Naevusformen. 

Wir  können  uns  wohl  vorstellen,  daß  eine  angeborene  Minder- 
wertigkeit der  Haut  wie  einzelner  ihrer  Systeme  sich  erst  spät 
bemerkbar  macht,  wenn  eine  stärkere  Inanspruchnahme  ihrer 
Leistungsfähigkeit  eintritt,  die  eine  Belastung  bedeutet,  welcher  das 
Organ  nicht  mehr  nachkommen  kann;  ebenso  muß  damit  gerechnet 
werden,  daß  ein  partieller  angeborener  Ueberschuß  an  zelligem  Ma- 
terial oder  an  Entwicklungsfähigkeit  („immanenten  Potenzen")  von 
Zellen  und  Zellkomplexen  sich  erst  spät  in  pathologischen  Bildungen 
äußert.  Aber  unter  allen  Umständen  bedeutet  das  eine  Weiterent- 
wicklung der  vorher  ruhenden  Anlage,  die  nicht  mit  dieser  selbst 
identifiziert  werden  darf.  Die  prinzipielle  Bedeutung  einer  solchen 
Unterscheidung  zwischen  Mißbildungen  und  Gewebsanomalien,  die 
sich  auf  Grund  von  Mißbildungen  entwickeln,  liegt  in  der  Betonung 
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der  Wichtigkeit  und  Bedeutung  aller  jener  Kräfte  und  Auslösungen, 
welche  jene  Weiterentwicklung  bedingen. 

Naevus  und  Tumor.  Wir  sind  hier  an  einem  Gebiete  an- 
gelangt, an  dem  die  Geschwulstlehre  wie  die  Teratologie  gleichmäßig 
interessiert  sind.  Ein  guter  Teil  der  Naevi  und  besonders  der 
Naevi  tardi  sind  in  weitem  Umfange  als  Geschwülste  und  geschwulst- 
ähnliche Hyperplasien  bezeichnet  worden.  Fehlt  es  auch  nicht  an 
Widerspruch  gegen  eine  solche  Einreihung,  so  wurde  sie  doch  durch 
die  allgemeinen  Anschauungen  von  der  Entstehung  der  Geschwülste 
in  steigendem  Maße  gerechtfertigt;  denn  speziell  die  gutartigen  Tu- 
moren werden  fast  durchweg  in  Beziehung  zu  angeborenen  Voraus- 
setzungen und  Entwicklungsstörungen  gebracht,  und  auch  für  maligne 
Geschwülste  sind  analoge  Voraussetzungen  in  Betracht  zu  ziehen: 
schon  die  Tatsache,  daß  maligne  Tumoren  sich  aus  Naevis 
herausentwickeln  können,  ist  von  Bedeutung.  Nun  macht  man 
sich  ja  von  den  angeborenen  Voraussetzungen  der  Geschwülste 
verschiedeuartige  Vorstellungen.  In  Betracht  kommen  embryo- 
nale Absprengungen  und  Abschnürungen  von  Zellen  und  Zellkom- 
plexen, oder  eine  Ausschaltung,  ein  „Beiseiteschieben"  undifferen- 
zierter Keime  innerhalb  ihres  Verbandes;  man  denkt  im  Zusammenhang 
damit  an  eine  Differenzierungshemmung  wie  an  ein  Liegenbleiben 
uuverwendeter  und  überschüssiger  Keime,  und  man  läßt  die  Geschwulst- 
entwickluug  von  Zellen  ausgehen,  die  entweder  eine  anomale  Ent- 
wicklungsfähigkeit ererbt  oder  eine  pathologische  Variation  des 
Idioplasmas  während  der  Entwicklung  durch  die  verschiedensten 
exogenen  und  endogenen  Momente  erworben  haben.  Nach  allen  diesen 
Theorien  wäre  aber  die  Grundlage  der  Geschwülste  einer  Mißbildung 
gleichzusetzen  oder  nahezustelleu. 

Mögen  sich  demgegenüber  Einschränkungen  ergeben  (wie  bei- 
spielsweise in  der  von  Ribbert  formulierten  Fassung  der  Abschnü- 
rungstheorie)  und  mag  auch  die  geschwulstbestimmende  Bedeutung 
postfötaler  Faktoren  im  einzelnen  unterschätzt  werden,  so  läßt  sich 
doch  zum  mindesten  innerhalb  eines  weiten  Bereiches  eine  Trennung 
zwischen  Mißbildung  und  Geschwulstbildung  nicht  durchführen.  Es 
fragt  sich  nur,  wieweit  hier  Einengungen  möglich  sind,  derart,  daß 
wir  aus  zwingenden  speziellen  Gründen  und  nicht  nur  aus  einer  all- 
gemeinen „Denknotwendigkeit"  heraus  eine  Geschwulst  als  Mißbildung 
ansprechen  müssen. 

LuBARSCH  hat  in  seiner  Geschwulsteinteilung  eine  Gruppe  von 
Tumoren  aufgestellt,  die  mehr  die  Bedeutung  von  örtlichen  Mißbildungen 
besitzen  und  nach  Abschluß  des  physiologischen  Wachstums  des  Ge- 
samtkörpers  überhaupt  kein  Wachstum  mehr  zeigen.  In  der  scharf- 
sinnigsten Weise  hat  aber  Albrecht  Fehler  der  fötalen  und  post- 
fötalen Entwicklung  für  die  Genese  der  Geschwülste  auseinanderzu- 
legen versucht.  Von  den  echten  Blastomen  trennte  er  —  soweit 
Befunde  an  der  Haut  in  Frage  kommen  —  außer  den  Hyperplasien  ab: 

1)  Fehler  in  der  geweblichen  Zusammenfügung  einer  Körperstelle 
nach  Menge,  Ordnung,  Proliferationsintensität  und  Differenzierung 
der  Zellqualitäten  unter  Beibehaltung  des  dem  Organ  entsprechenden 
Verbandes  —  Hamartien  ; 

2)  Verlagerung  von  Keimen  —  Chorista; 

3)  einfache  —  eventuell  verspätete  —  Weiterentwicklung  unver- 
braucht liegen  gebliebener  Keime; 
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4)  abnorme  Persistenz  embryonaler  Gewebe; 

5)  pathologische  Ausfüllung  embryonaler  Spalten. 

Demnach  wäre  bei  Geschwülsten,  die  als  Mißbildungen  an- 
gesprochen werden  sollen,  vor  allem  zu  achten  auf 

Hamartome,  d.  h.  geschwulstartige  Fehlbildungen,  in  denen 
nur  eine  abnorme  Mischung  der  normalen  Bildungsbestandteile  des 
Organs,  in  dem  sie  auftreten,  vorliegt,  entweder  der  Menge  oder  der 
Anordnung  oder  dem  Grade  der  Ausreifung  nach,  oder  in  allen  drei 
Hinsichten,  und  auf 

Chorist ome,  d.  h.  geschwulstartige  Fehlbildungen,  die  mit 
Sicherheit  als  an  abnormer  Stelle  gelagerte  Organteile  anzusprechen 
sind  und  nur  durch  die  abnorme  Lagerung  und  Abgrenzung  den 
Eindruck  von  Geschwülsten  hervorrufen. 

So  hat  denn  Borst  bereits  den  Versuch  gemacht  (in  Aschoffs 
Lehrbuch),  im  einzelnen  überall  den  echten  Geschwülsten  die  Hyper- 
plasien und  Hamartome  und  die  Choristome  gegenüberzustellen. 

Zweifellos  sind  gerade  bei  der  Frage  der  Naevi  die  von  Albrecht 
entwickelten  Gesichtspunkte  aufs  nachdrücklichste  zu  berücksichtigen, 
wenn  sie  auch  noch  keine  definitive  Lösung  bringen.  Nach  wie  vor 
kann  nicht  abgelehnt  werden,  daß  auch  beim  echten  Blastom  die  an- 
geborene Voraussetzung  einer  Mißbildung  gleichzusetzen  sei,  und  daß 
andererseits  geschwulstartige  Fehlbildungeu  auch  ohne  Beziehung  zur 
Entwicklung  postfötal  entstehen.  Aber  daneben  sind  doch  bestimmte 
Kategorien  gewonnen,  die  uneingeschränkt  dem  Charakter  der  Miß- 
bildung und  der  Definition  der  Naevi  entsprechen ;  es  fragt  sich  nur, 
wieweit  im  Einzelfalle  der  histologische  Beweis  der  Zugehörigkeit  ge- 
liefert werden  kann  oder  wieweit  unterstützende  Gesichtspunkte  heran- 
gezogen werden  müssen. 

In  dieser  Beziehung  wird  dem  allgemeinen  Charakter  der  gut- 
artigen Tumoren  der  Haut,  ihre  beschränkte  Wachstumstendenz,  die 
solche  Gebilde  eher  als  „Zustände"  denn  als  Krankheitsprozesse  er- 
weist, oft  auch  ihren  Lokalisationseigentümlichkeiten,  dem  frühen  Her- 
vortreten, dem  familiären  und  hereditären  Vorkommen  usw.  eine  rela- 
tive Bedeutung  nicht  abzusprechen  sein. 

Aber  es  muß  zugestanden  werden,  daß  man  mit  der  Bezeichnung 
Naevus  gar  verschwenderisch  umgegangen  ist,  und  daher  erklärt  sich 
das  Bestreben,  diese  Bezeichnung  ganz  fallen  zu  lassen  und  an  ihre 
Stelle  anatomische  Benennungen  zu  setzen.  Dieser  Versuch  hat  sich 
immer  nur  bis  zu  einer  gewissen  Grenze  als  fruchtbar  erwiesen ;  seine 
Durchführung  scheiterte  „an  den  unendlich  mannigfaltigen  Kombina- 
tionen der  pathologischen  Veränderungen,  welche  die  Naevi  zusammen- 
setzen" (Jadassohn).  Solche  sind  es  gerade,  für  die  wir  jetzt  die 
Bezeichnung  der  Hamartien  und  der  Hamartome  gewonnen  haben. 
Aber  auch  wo  Albrechts  Kategorien  neue  und  bessere  Gruppierungen 
des  Materiales  erlauben,  können  wir  doch,  vorläufig  wenigstens,  den 
Begriff  des  Naevus  im  Hinblick  auf  die  kausale  Genese  jener  Bildungen 
nicht  entbehren. 

E.  Schwalbe  schlägt  vor,  die  Geschwülste,  deren  formale  Genese 
sicher  eine  Entwicklungsstörung  erkennen  läßt,  als  dysontogene- 
tische  Blastome  von  den  anderen  zu  unterscheiden.  Als  sicher 
gehören  in  die  Gruppe  die  Teratome  und  zum  mindesten  ein  Teil 
der  Mischgeschwülste ;  das  Retezellencarcinom  wäre  in  der  Auffassung 
Borrmanns  anzureihen.   Sicherlich  lassen  sich  viele  Naevi  auch  hier 
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unterbringen.  Die  Schwierigkeit  der  Abgrenzung  des  Gebietes  wird 
aber  um  nichts  verringert,  wenn  wir  Schwalbes  Bezeichnungsweise 
annehmen,  zumal  eben  bei  histogenetisch  wohl  abgegrenzten  Tumor- 
arten darüber  zu  streiten  ist,  wie  weit  sie  dysontogenetischen  Blastomen 
entsprechen  können. 

Auf  alle  Fälle  sind  es  gerade  die  als  Naevi  bezeichneten  Gebilde, 
von  deren  histologischer  Untersuchung  nach  wie  vor  erwartet  werden 
kann,  daß  sie  für  die  Annahme  der  angeborenen  pathologischen  Vor- 
aussetzungen der  Geschwülste  greifbare  Unterlagen  liefern.  Die  zeit- 
liche Entwicklung  vieler  Naevi,  die  Möglichkeit  der  makroskopischen 
Kontrolle  der  Hautbefunde  von  sehr  frühen  Stadien  an  und  nicht  zum 
wenigsten  die  ungeheure  Zahl  wie  die  Verschiedenartigkeit  jener  Ge- 
bilde untereinander  bedingt  ein  Material  von  wesentlicher  Bedeutung 
für  die  ganze  Geschwulstlehre,  und  so  ist  denn  auch  auf  diesem  Ge- 
biete ein  kaum  mehr  zu  überblickendes  Maß  von  Eleinarbeit  geleistet 
worden. 

Zur  Histopathologie  der  Mißbildungen  der  Haut  und  speziell 

der  Naevi. 

Es  fragt  sich,  wieweit  der  histologische  Charakter  über  die  Ein- 
reihung eines  Befundes  unter  die  Mißbildungen  der  Haut  zu  ent- 
scheiden hat  und  wieweit  die  histologische  Analyse  nicht  nur  die 
Tatsache  und  Form  einer  Entwicklungsstörung  der  Haut  ergibt, 
sondern  zugleich  über  den  Zeitpunkt  ihrer  Entstehung  wie  über  die 

j     Pathogenese  und  Aetiologie  der  Anomalie  Aufklärung  bringt. 

I  Jede  derartige  Untersuchung  wäre  selbstverständlich  ohne  ge- 

!  naueste  Berücksichtigung  der  normalen  Entwicklungsgeschichte  un- 
möglich, deren  Tatsachenmaterial  seit  Köllikers  glänzenden  Leistungen 

I     in  breitester  Fülle  für  die  Haut  vorliegt  und  seitdem  verschiedene  zu- 

1  sammenfassende  Bearbeitungen  erfahren  hat;  so  zuletzt  durch  Pinkus 
in  Keibel  und  Malls  HaTidbuch  der  Entwicklungsgeschichte. 

Aber  bei  aller  geleisteten  Einzelarbeit  sind  die  normalen  Daten, 
die  wir  für  die  speziellen  Fragen  der  Pathologie  benötigen,  nicht 

'  immer  im  genügenden  Umfange  vorhanden,  und  sie  erlauben  nament- 
lich für  die  Bestimmung  teratogenetischer  Termine  des  Einzelfalles 

i:  nur  vorsichtige  Schlüsse,  weil  die  Entwicklung  einzelner  Systeme  der 
Haut  normalerweise  weitgehende  individuelle  zeitliche  Schwankungen 
und  am  einzelnen  Individuum  bedeutende  regionäre  Differenzen  ergibt. 

Das  Suchen  nach  histologischen  Kriterien  der  Mißbildungen  der 
Haut  verlangt  zunächst  eine  summarische  und  vorläufige  Ein- 
teilung der  Befunde: 

Wir  können  so  aufstellen: 

1)  Hemmungszustäude,  Hypoplasien,  Defekte,  denen  auch 
die  Defektheilungen  embryonaler  Erkrankungen  der  Haut  zugerechnet 
werden  müssen. 

j  Hier  wäre  auf  histologische  Bilder  zu  fahnden,  die  ein  Stehen- 

bleiben von  Bestandteilen  der  Haut  auf  einer  frühen,  nicht  völlig 
ausdifferenzierten  Stufe  bedeuten.  Erschwert  wird  die  Deutung  der 
Befunde  durch  die  Rückbildungsvorgänge,  die  sich  an  eine  mangel- 

i    hafte  Entwicklung  anschließen  können. 

!  2)  Verhornung sanomalien.    Auch  bei  diesen  könnten  sich 

Hemmungsbilder  im  Sinne  der  unvollständigen  Entwicklung  finden. 
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Klinisch  imponiert  die  angeborene  Verhorn ung  sanomalie  zumeist  als  eine 
Hy perkeratose.  Auf  alle  Fälle  wäre  zu  untersuchen,  ob  Formen 
existieren,  deren  histologisches  Bild  von  dem  der  erworbenen  Ver- 
hornungsstörungen differiert,  und  für  die  sich  etwa  gar  histologisch 
beweisen  ließe,  daß  eine  Störung  der  fötalen  Lebensvorgänge  der 
Epidermis  vorgelegen  haben  müßte. 

3)  Zustände,  die  einen  Gewebsüberschuß  im  weitesten  Sinne 
bedeuten. 

Es  kann  sich  demnach  um  Heterotopien,  um  eine  anomal  große 
Zahl  von  Anlagen  und  Elementen  bestimmter  Systeme  innerhalb 
einer  Kaumeinheit,  um  Hypertrophien,  um  echte  Geschwulstbildungen 
handeln.  Vielfach  würde  also  nicht  die  Art  der  Gewebeelemente, 
sondern  ihre  Zahl,  ihr  Sitz,  ihre  Anordnung  zu  Rate  gezogen  werden 
müssen;  aber  es  könnte  sich  auch  um  Formen  handeln,  die  einem 
erhalten  gebliebenen  embryonalen  Gewebe  entsprechen.  Geschwulst- 
theorien, die  eine  tatsächliche  Absprengung  ungenügend  ausdifferen- 
zierter Zellkomplexe  annehmen,  setzen  ja  die  Existenz  solcher  Ge- 
websarten  voraus. 

Es  darf  also  in  verschiedenen  Gruppen  von  Mißbildungen  der 
Haut  mit  der  Existenz m ögli chkei t  histologischer  Elemente  ge- 
rechnet werden,  die  den  Beweis  der  Mißbildung  erbringen  könnten. 

Tatsächlich  sind  solche  Befunde  in  den  sogenannten  Naevus- 
z  eilen  gefunden  worden. 

Schon  zur  Vermeidung  von  Mißverständnissen  sei  ein  kurzer 
Hinw^eis  auf  die  „Cellules  embryonnaires"  französischer  Autoren  ge- 
stattet. Es  handelt  sich  bei  diesen  um  Zellen  in  entzündlichen 
Infiltrationen,  „die  zu  wenig  ausgesprochene  Charaktere  besitzen,  als 
daß  man  sie  anders  als  mit  dieser  vagen  Benennung  belegen  könnte 
oder  ihnen  eine  bestimmte  Herkunft  zuschreiben  düifte.  Wahrschein- 
lich sind  sie  zum  guten  Teil  mononukleäre  Zellen  von  verschiedenem 
Durchmesser,  andere  dagegen  junge,  wirklich  embryonäre  Zellen,  die 
durch  Teilung  präexistenter  Elemente  oder  neu  erschienener  Elemente 
entstehen"  (Darier). 

Die  Naevuszellen.  Die  „Naevuszellen"  stellen  nach  Form 
und  Anordnung  etwas  Besonderes  und  Charakteristisches  dar. 

Speziell  in  weichen  Muttermälern  finden  sich  im  Corium  kleinere 
plasmareiche  zellige  Elemente,  die  in  Streifen,  Säulen  oder  Haufen 
angeordnet  sind,  zum  Teil  auch  isoliert  liegen;  sie  weisen  kugelige, 
kubische  oder  etwas  in  die  Länge  gezogene  Formen  auf  und  haben 
einen  relativ  großen,  ovalen,  hellen,  bläschenförmigen  Kern.  Der  Ge- 
samteindruck solcher  Nester  ist  nach  dem  Aussehen  der  Zellen  und 
ihrer  Anordnung  so  eigenartig,  daß  er  mit  Sicherheit  die  Diagnose 
eines  Naevus  erlaubt. 

Immerhin  existieren  im  einzelnen  noch  gewisse  Unterschiede  der 
Zellformen:  die  kugeligen  Zellen  haben  im  allgemeinen  größere 
bläschenförmige  Kerne,  in  den  ovalären  Zellen  ist  der  Kern  meist 
kleiner  und  intensiver  färbbar.  In  manchen  Naevis  findet  sich  aus- 
schließlich oder  vorwiegend  die  eine  der  beiden  Formen,  in  anderen 
existiert  eine  stärkere  Mischung.  Krompecher  möchte  nach  den 
Zellformen  „Basalzellen"-Naevi  und  „Cubocellu]ar"-Naevi  unterscheiden, 
seine  Bezeichnungen  nehmen  eine  theoretische  Vorstellung  von  der 
Herkunft  der  Zellen  vorweg.  Die  morphologische  Charakterisierung 
der  Naevuszellen  kann  dadurch  erschwert  werden,  daß  sich,  wie  es 
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z.  B.  auch  Kyrle  hervorhebt,  in  verschiedenen  Schnitten  eines  und 
desselben  Naevus  unter  Umständen  ganz  verschiedene  Zellformen 
finden,  so  daß  ein  recht  polymorphes  Bild  entsteht,  dem  aber  viel- 
leicht gerade  eine  besondere  Bedeutung  zukommt.  Dabei  fragt  es 
sich,  ob  nicht  neben  den  „typischen"  Naevuszellen  Uebergänge  zu 
anderen  Zellformeu  existieren,  die  xlnhaltspunkte  über  die  Herkunft 
jener  Zellen  liefern  können. 

Vorzugsweise  sind  es  weiche  Naevi,  in  denen  sich  die  be- 
schriebenen Zellformen  und  -nester  linden,  oder  vielmehr :  es  werden 
als  weiche  Naevi  Gebilde  bezeichnet,  deren  Anomalie,  abgesehen  von 
der  eventuellen  Pigmentierung,  im  wesentlichen  in  der  Ansammlung 
jener  Zellen  besteht,  und  die  Unna  nach  dem  klinischen  Eindruck 
in  vier  Formen  zerlegt,  die  er  für  Entwicklungsphasen  der  einheitlich 
angelegten  Geschwulstart  hält  (beetartig  flache,  knopfförmig  erhabene, 
beerenartig  zerklüftete,  moUuskoide  schlatt'e  Naevi).  Aber  die  Naevus- 
zellen finden  sich  auch  in  gemischten  Naevis,  in  einem  Teile  der 
Haarnaevi,  gelegentlich  auch  in  Naevis,  die  klinisch  rein  als  harte 
Formen  imponieren,  im  Organ-(Talgdrüsen-)Naevus,  wenn  auch  in  den 
zuletzt  angeführten  Formen  wesentlich  seltener. 

Jedenfalls  also  kommen  die  Zellen  in  Naevusformen  vor,  die 
nach  dem  klinischen  Befunde  wie  dem  histologischen  Bilde  keine 
Einheit  bedeuten. 

Einen  Befund  von  mäßig  derben,  glänzenden  weißen  Knötchen 
an  der  Halshaut  rubriziert  Fabry  als  Naevus  lichenoides  albus, 
weil  er  histologisch  in  der  Umgebung  cystisch  erweiterter  Talgdrüsen 
und  ihrer  Ausführungsgänge  große  Nester  von  Zellmassen  fand,  deren 
Zusammenhang  mit  dem  Rete  Malpighi  überall  nachzuweisen  war  und 
die  „unzweifelhaft  die  Charaktere  der  Naevuszellen"  hatten. 

Die  Herkunft  der  Naevuszellen  ist  Gegenstand  der  Kontroverse. 
Sind  jene  Zellen  Abkömmlinge  des  Mesoderms  oder  des  Epithels? 

Die  ältere  Ansicht,  wonach  es  sich  um  mesodermale  Elemente 
handelt,  ist  zuerst  nachdrücklich  von  Demieville  (1880)  und  v.  Reck- 
linghausen begründet  worden,  und  sie  hat  weitere  Anhänger  ge- 
funden, unter  anderen  in:  Bauer,  Beneke,  Borst,  Green,  Jadas- 
SOHN,  Johnston,  Israel,  Kyrle,  Löwenbach,  Lubarsch,  Pick, 
PiNi,  Polland,  Ravenna,  Respighi,  Ribbert,  Riecke,  Riehl, 
RössLE,  Sachs,  Schütz,  Soldan,  Ziegler. 

Die  entgegengesetzte  Meinung  von  der  epithelialen  Herkunft  der 
Naevuszellen  hat  Unna  (1893/94)  ausgebaut,  nachdem  sie  vorher 
schon  vereinzelte  Vertreter  besessen  hatte  (Durante).  Unna,  der 
sich  in  seiner  Histopathologie  mit  ausführlicher  Begründung  gegen 
die  Bindegewebstheorie  gewendet  hat,  fand  den  Beifall  von  Anatomen, 
wie  Waldeyer,  Kölliker,  Klaatsch,  und  weitere  Verfechter  seiner 
Grundanschauung  in:  Abesser,  Audry,  Delbanco,  Dalla  F'avera, 
Fick,  Forster,  Gilchrist,  Hermann,  Hodara,  Judalewitsch, 
Kromayer,  Krompecher,  Larass,  Marchand,  Ravogli,  Schalek, 
Scheuber,  Tailhefer,  Wälsch,  Whitfield,  Zaaijer  u.  a. 

Unna  konnte  bereits  1901  in  seinem  histopathologischen  Atlas 
darauf  verweisen,  daß  —  wenn  man  die  Stimmen  nicht  wägen,  sondern 
zählen  wollte  —  das  Blatt  sich  zugunsten  der  epithelialen  Theorie 
gewendet  habe,  und  seitdem  ist  die  Zahl  ihrer  Anhänger  in  höherem 
Maße  gestiegen  als  die  ihrer  Gegner. 
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Eine  dritte  Gruppe  von  Autoren  hat  namentlich  im  letzten 
Dezennium  eine  Mittelstellung  eingenommen  und  zieht  beide  Ent- 
stehungsmöglichkeiten in  Betracht;  so:  Fordyce,  Fox,  Herxheimer 
und  Bornemann,  Joseph,  Lubarsch,  Moeller,  Wieting  und 
Hamdi. 

Allerdings  verfügen  durchaus  nicht  alle  diese  Autoren  über  eigene 
Untersuchungen,  die  den  vermittelnden  Standpunkt  begründen,  und 
es  bleibt  beachtenswert,  daß  in  der  Regel  ein  einzelner  Autor  auch 
bei  großen  Reihen  von  Untersuchungen  verschiedener  Naevi  doch 
durchweg  zu  einer  einheitlichen  Auffassung  gelangt.  Das  deutet 
schon  darauf  hin,  wie  sehr  die  Befunde  der  Interpretation  bedürfen. 

Die  Zahl  der  angeführten  Namen,  die  keineswegs  eine  erschöpfende 
Liste-  darstellt,  ergibt  einen  genügenden  Hinweis  auf  die  Fülle  der 
vorliegenden  Spezialuntersuchungen. 

Es  ist  nicht  meine  Absicht,  die  Gründe,  mit  denen  die  einzelnen 
ihren  theoretischen  Standpunkt  vertreten  haben,  und  die  Einwände, 
die  sich  gegen  ihre  Argumente  erheben  ließen,  hier  ausführlich  zu 
diskutieren.  Da  die  Naevuszellen  ihrem  Charakter  nach  als  eigen- 
artig und  als  von  ihrem  Muttergewebe  vei'schieden  betrachtet  werden, 
und  ihre  Herkunft  aus  tinktoriellen  Qualitäten  nicht  zur  Genüge  her- 
vorgeht, können  ihre  strukturellen  Eigentümlichkeiten  die  Streitfrage 
nicht  entscheiden,  zumal  wenn  man  die  Zellen  als  losgelöst  von  ihrem 
Muttergewebe  betrachtet.  Die  angenommene  Lagerung  der  Zellsäulen 
innerhalb  von  Gefäßen  ist  bestritten.  Nimmt  man  an,  daß  die  Naevus- 
zellnester  zwar  hoch  im  Corium  und  Papillarkörper  liegen,  aber  ohne 
Zusammenhang  mit  dem  Deckepithel  und  völlig  von  Bindegewebe 
umschlossen,  so  kann  weder  die  scheinbare  Wachstumsrichtung,  noch 
das  Verhalten  des  Bindegewebes  und  der  elastischen  Fasern  um  und 
zwischen  den  Naevuszellhaufen,  noch  das  Vorhandensein  und  die  An- 
ordnung der  Mastzellen,  die  sich  manchmal  in  auffälliger  Weise  finden, 
die  Streitfrage  klären,  und  findet  man,  daß  die  Naevuszellen  bis  ans 
Epithel  heranreichen,  so  werden  die  Eigentümlichkeiten  der  Grenz- 
schicht, wenn  man  die  epitheliale  Natur  der  Naevuszellen  bestreitet, 
nicht  als  Uebergangsbilder  gedeutet,  sondern  mit  Druckwirkungen, 
Verdrängungserscheinungen  u.  dgl.  erklärt.  Wir  müssen  uns  vorläufig 
mit  der  Feststellung  begnügen,  daß  die  Frage  der  Herkunft  der 
Naevuszellen  keineswegs  als  erledigt  gelten  darf.  Vielleicht  war  die 
Fragestellung  zu  allgemein  gefaßt,  so  daß  sich  noch  Differenzierungen 
innerhalb  des  Gebietes  der  weichen  Naevi  und  intimere  Gruppierungen 
ergeben.  Ein  Teil  der  Verschiedenheiten  der  Untersuchungsergeb- 
nisse beruht  sicherlich  auf  Altersunterschieden  des  Materials;  Unna 
hat  mit  vollem  Recht  immer  hervorgehoben,  daß  es  wichtig  ist,  vor 
allem  Naevi  des  frühen  Kindesalters  zu  durchforschen,  und  ich  möchte 
betonen,  daß  ich  nach  meinen  eigenen  Untersuchungen  auch  bei  solchen 
Formen  die  epitheliale  Herkunft  nicht  für  einwandfrei  erwiesen  halte, 
aber  als  sehr  wahrscheinlich  betrachte. 

Mit  der  Stellungnahme  im  einen  oder  anderen  Sinne  bleiben 
noch  wichtige  Streitpunkte  übrig.  Werden  die  Naevuszellen  vom 
Mesoderm  hergeleitet,  so  ist  als  Ausgangspunkt  das  Blutgefäßendothel 
(und  -Perithel)  betrachtet  worden  von  Demieville,  Löwenbach  u.  a., 
das  Lymphgefäßendothel  von  v.  Recklinghausen,  Bauer  u.  a. 
Beziehungen  zur  Neurofibromatose  haben  Soldan  und  Samson 
gesucht.    Für  Riehl  und  Riecke  handelt  es  sich  um  embryonale 
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Bindegewebszellen,  andere,  wie  Kyrle,  lassen  die  Frage  der  genaueren 
Abkunft  ganz  oifen.  Ribbert  setzt  die  Naevuszellen  in  Beziehung 
zu  den  (bindegewebigen)  Chromatophoren  und  hält  sie  für  mangel- 
hafte Entwicklungs-  und  Jugendformen  von  solchen,  mögen  sie  Pigment 
führen  oder  nicht;  ebenso  erklärt  Rössle  die  Zellhaufeu  der  Mutter- 
mäler  für  Chromatophoren  von  embryonalem  Typus. 

Damit  ist  auch  die  Frage  einer  Beziehung  der  Naevuszellen  zur 
Pigmentbildung  anzuschneiden,  gegen  die  sich  allerdings  neuerlich 
WiETiNG  und  Hamdi  nachdrücklich  ausgesprochen  haben. 

Auch  die  Anhänger  der  epithelialen  Genese  der  Naevuszellen 
haben  sich  mit  der  Pigmentfrage  zu  befassen.  Von  ihnen  betont 
Dalla  Favera,  der  eine  primäre  Entstehung  des  Pigments  der  Naevi 
in  der  Epidermis  annimmt,  daß  die  Fähigkeit  der  Pigmentbildung 
den  Naevuszellen  verloren  gehe. 

Die  Annahme  Unnas  von  der  epithelialen  Herkunft  der  Naevus- 
zellen führt  zur  Anerkennung  der  enormen  Wandlungsfähigkeit  der 
Deckepithelien  (Metaplasie).  Nach  ihm  erfolgt  die  Produktion  von 
Naevuszellmassen  entweder  kontinuierlich  von  metaplasierten  Stachel- 
zellen aus  oder  diskontinuierlich,  und  außer  der  basalen  Stachel- 
schicht können  die  Haarbälge  wie  die  übrigen  Elemente  der  Haut 
Anteil  haben.  Die  Anwesenheit  der  isolierten  Nester  im  Binde- 
gewebe wird  vor  allem  durch  eine  „Abtropfung"  aus  dem  Epithel 
erklärt  und  Unna  findet  in  dieser  Einwucherung,  Deponierung  und 
Abschließung  des  Epithels  den  stärksten  Beweis  für  die  Richtig- 
keit der  CoHNHEiMschen  Geschwulsttheorie.  Er  betont  weiterhin, 
daß  die  Deponierung  des  Epithels  im  Bindegewebe  zu  den  ver- 
schiedensten Zeiten  und  auch  noch  postfötal  erfolgen  könne,  und  er 
statuiert  einen  verschiedenen  Bau  der  Naevi,  je  nachdem  die  Ein- 
bettung im  embryonalen  Leben  oder  erst  in  der  Kindheit  stattgefunden 
habe.  Im  ersten  Falle  findet  er  die  verlagerten  Epithelien  durch  die 
der  Oberfläche  parallele  Neubildung  der  kollagenen  Bündel  ebenfalls 
der  Oberfläche  parallel  gestreckt  und  in  vertikaler  Richtung  stark 
abgeflacht.  Kommt  es  aber  erst  später  (gegen  Ende  der  Embryonal- 
zeit oder  in  der  Kindheit)  zur  Verlagerung,  so  bleibt  die  bereits 
derbere  eigentliche  Cutis  frei  von  Epithelnestern  und  nur  der  locker 
gebaute  Papillarkörper  ist  von  ihnen  erfüllt  und  aufgetrieben.  In 
diesem  nach  Unna  weit  häufigeren  Falle  weisen  die  Epithelnester 
eine  vertikale  Lagerung  auf. 

Gegen  diese  Deutung  läßt  sich  einwenden,  daß  wir  aus  den  histo- 
logischen Bildern  bestenfalls  die  momentanen  gegenseitigen  Wider- 
standsverhältnisse zwischen  Bindegewebskörper  und  Naevusinfiltrat 
ablesen  können.  Es  wäre  denkbar,  daß  mit  der  Ausbildung  des 
strafferen  Bindegewebes  Naevuszellen,  die  vorher  in  der  Tiefe  saßen, 
zugrunde  gingen,  so  daß  also  das  histologische  Bild  keine  genügende 
Auskunft  über  den  Zeitpunkt  der  Abschnürung  lieferte.  Uebrigens 
meint  Dalla-  Favera,  daß  auch  in  den  ersten  Lebensjahren  ent- 
stehende Naevi  jene  tiefe  Lagerung  einnehmen  können,  wenn  sie  nur 
einen  tieferen  Ursprung  besitzen.  Er  hält  es  für  ein  Charakteristi- 
kum der  Naevi,  daß  durch  Degenerationsvorgänge  im  Epithel,  die 
nichts  Spezifisches  bedeuten,  Zellen  ausgelöst  werden,  die  eine  gewisse 
Selbständigkeit  und  Vermehrungsfähigkeit  besitzen. 

Die  Annahme  einer  Metaplasie  der  Epithelzellen  hat  in  den 
Arbeiten  Kromayers  eine  besondere  Formulierung  gefunden;  nach 
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ihm  gewinnen  Epithelzellen  den  Charakter  echter  Bindegewebszellen 
(„Desmoplasie").  Zellen,  die  sich  aus  der  Epidermis  ablösen  und  ins 
Bindegewebe  verlagert  werden,  bilden  Bindegewebsfasern;  diese 
Desmoplasie  ist  eine  allgemeine  Eigenschaft  der  Epithelien.  Die 
Cutis  vasculosa  und  mit  ihr  die  Cutis  propria  stammen  von  der  Epi- 
dermis ab  („Parenchymhaut").  Bei  den  weichen  Naevis  besteht  eine 
wesentliche  Abänderung  des  supponierten  normalen  Vorgangs  („Para- 
desmoplasie"). 

JuDALEwiTSCH  macht  sich  Kromayers  Lehre  zu  eigen.  Nach 
seiner  Auffassung  entstehen  die  Naevuszellen  aus  dem  Epithel  und 
bilden  ihrerseits  Bindegewebs-  und  elastische  Fasern. 

Krompecher  endlich  nimmt  jetzt  ein  „Uebergangsgewebe"  an. 
Er  meint,  die  Produkte  der  verschiedenen  Keimblätter  könnten  nicht 
scharf  voneinander  getrennt  werden ;  durch  selbständige  Entwicklung 
und  nachträgliche  Vereinigung  der  faserigen  und  der  zelligen  Elemente 
des  embryonalen  Bindegewebes  treten  die  verschiedenen  Keimblätter 
schon  sehr  frühzeitig  in  höchst  verwickelte  Wechselbeziehungen.  Das 
embryonale  Uebergangsgewebe  findet  Krompecher  beim  Basalzellen- 
carcinom  und  in  Pigmentnaevis  wieder.  Untersuchungen  von  Mau- 
rer, Kraus  und  vor  allem  von  Retterer,  der  die  ganze  Haut 
(Epidermis-Cutis)  als  Produkt  des  Rete  Malpighi  betrachtet,  werden 
in  diesem  Feldzug  gegen  die  Spezifizität  der  Keimblätter  zur  Unter- 
stützung herangezogen.  Auch  Schubergs  Befunde  bei  niederen 
Wirbeltieren  verwertet  im  Gegensatz  zu  diesem  Autor  Krompecher 
als  Bilder  einer  Entwicklung  von  Bindegewebe  aus  Epithel. 

Auch  die  Annahme  der  epithelialen  Abkunft  der  Naevuszellen 
hat  also  die  verschiedensten  speziellen  Fassungen  gefunden  und  es 
wird  im  einzelnen  noch  darüber  gestritten,  ob  jene  Zellen  den  em- 
bryonalen Charakter  bewahrt  haben  oder  aus  fertigem  Gewebe  her- 
vorgehen, ob  sie  Hemmungsbildungen  oder  degenerative  Formen 
bedeuten. 

Man  hat  geglaubt,  daß  in  letzter  Linie  die  malignen  Tumoren, 
die  auf  oder  aus  Naevis  entstehen,  mit  genügender  Sicherheit  die 
Natur  der  Naevuszellen  selbst  erweisen  könnten.    Aber  solche  Ge- 
schwülste werden  von  den  einen  ebenso  bestimmt  für  Carcinorae 
erklärt,  wie  andere  sie  als  Sarkome  ansprechen.    Für  Ribbert  und 
seine  Schüler  sind  die  naevogenen  Tumoren  Chromatophorome  (Rössle  : 
Melanosarkome  entstehen  durch  Wucherung  und  nachträgliche  Reifung 
embryonal  gebliebener,  durch  lokale  Gewebsmißbilduug  abgesprengter 
Chromatophoren).    Aber  die  naevogenen  Tumoren  dürfen  sicherlich 
nicht  als  eine  vollkommene  Einheit  betrachtet  werden.    Schon  nach 
ihren  morphologischen  Charakteren,  d.  h.  nach  Größe,  Form  und  j 
Gruppierung  ihrer  zelligen  Elemente  zeigen  sie  untereinander  große 
Verschiedenheiten  und  erweisen  sie    sich  zum  Teil  auch  anderen 
Formen   maligner  Neubildungen  gegenüber  als  etwas  Besonderes. 
Ihre  Matrix  darf  nicht  ohne  weiteres  mit  derjenigen  banaler  Carci-  j 
nome  und  Sarkome   identifiziert  werden.    Ferner  kann  es  fraglich  j 
bleiben,  wieweit  sich  das  Naevusgewebe  überhaupt  an  der  Bildung  j 
eines  über  ihm  entwickelten  malignen  Tumors  beteiligt.    Reines  i 
beschreibt  ein  Carcinom,  das  über  einem  Naevus  und  unabhängig  von 
diesem  aus  dem  Oberflächenepithel  sich  entwickelte.    Wieting  und 
Hamdi  warnen  vor  einer  Ueberschätzung  der  Bedeutung  der  Naevus- 
zellen für  die  Geschwulstentwicklung. 
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In  manchen  Naevis  finden  sich  neben  den  infraepithelialen  Zell- 
haufen in  den  Epidermis  selbst  veränderte  Zellkomplexe;  sie  haben 
verschiedene  Deutung  erfahren.  Abgesehen  davon,  daß  man  sie  als 
Trugbilder  hinstellen  wollte,  wurden  sie  je  nach  dem  Standpunkt  der 
Untersucher  für  in  situ  metaplasierte  Epithelien,  d.  h.  für  Vorstufen 
der  Naevuszellen  oder  für  eingewanderte  ßindegewebszellen  und  spe- 
ziell für  Chromatophoren  oder  für  „hydropisch  degenerierte"  Epithelien 
erklärt.  Nach  der  letzten  Auffassung  wären  sie  der  Ausdruck  einer 
sekundären  Reaktion  des  Epithels,  ebenso  wie  unverkennbare  Binde- 
gewebswucherungen  von  Anhängern  der  epithelialen  Theorie  als 
Reaktion  aufgefaßt  werden  mußten.  Von  Johnston  wird  anerkannt, 
daß  Naevuszellhaufen  im  Corium  und  Epidermisalterationeu  oft  zu- 
sammenfallen, ohne  daß  damit  irgendeine  Beziehung  zwischen  ihnen 
angenommen  werden  müßte.  Aber  die  Frage  darf  noch  nicht  als 
erledigt  gelten,  ob  nicht  auch  bei  den  hier  besprochenen  einfachen 
Naevusformen  koordinierte  Veränderungen  im  Epithel  und  Corium 
zugleich  bestehen  können,  in  dem  Sinne,  daß  die  Beteiligung  beider 
Bestandteile  der  Haut  an  dem  Aufbau  des  Naevus  wesentliche  Be- 
deutung hätte. 

Vielleicht  kann  das  genaue  Studium  „gemischter"  Naevi  in  dieser 
Richtung  noch  klärend  wirken. 

Die  wesentlichen  Fragestellungen,  zu  denen  die  Analyse  der 
Naevuszellen  führt,  sind  nicht  erledigt;  praktisch  aber  ergibt  sich 
das  Resultat,  daß  jene  Zellhaufen  einen  eigenartigen  und  charakte- 
ristischen Befund  darstellen,  auf  Grund  dessen  in  vielen  Fällen  die 
Diagnose  des  Naevus  ohne  weiteres  gestellt  werden  kann.  Aber  dieser 
histologische  Befund  darf  darum  nicht  der  Naevusdefinition  zugrunde 
gelegt  werden,  so  daß  sich  etwa  die  Beschränkung  auf  den  „Naevus 
pigmentosus  mit  infraepidermidalen  spezifischen  Zellen"  ergäbe.  Eine 
solche  Abgrenzung  wäre  willkürlich  und  würde  eine  ganze  Anzahl  von 
Typen  ausschalten,  für  die  wir  vorläufig  die  Naevusbezeichnung  gar 
nicht  entbehren  können. 

Zur  Aetiologie  der  Hautmißbildungen. 

Für  die  Einreihung  eines  Befundes  unter  die  Mißbildungen  der 
Haut  kommt  eine  ganze  Anzahl  von  Gesichtspunkten  in  Betracht,  die 
Hinweise  auf  die  formale  und  kausale  Genese  ergeben  sollen. 

Wir  haben  auch  an  der  Haut  zweckmäßig  im  Prinzip  zu  unter- 
scheiden : 

I.  Vitia  primae  formationis,  deren  Voraussetzungen  in  Eigen- 
tümlichkeiten des  einen  oder  beider  Keime  gelegen  sind,  und  die 
demnach  unausbleiblich  zum  Ausdruck  kommen  müssen,  nachdem  die 
Befruchtung  eingetreten  ist  —  und 

II.  Anomalien,  die  auf  Voraussetzungen  beruhen,  welche  sich 
erst  während  der  weiteren  Entwicklung  geltend  machen,  und  unter 
denen  sich  wiederum  verschiedene  Gruppen  aufstellen  lassen,  a)  exo- 
gene Voraussetzungen :  mechanische  Einwirkungen  durch  Erschütterung, 
Druck,  Abschnürung  amniotischer  Fäden  und  Bänder,  anormale 
Lagerung  der  Frucht  usw. ;  b)  endogene  Voraussetzungen :  Infektionen, 
Intoxikationen. 

Wir  können  nicht  darauf  rechnen,  daß  sich  bei  den  Mißbildungen 
der  Haut  regelmäßig  ein  bestimmtes  ätiologisches  Moment  erweisen 
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ließe  oder  auch  nur  die  Feststellung  möglich  wäre,  welche  der  beiden 
großen  Gruppen  ätiologischer  Voraussetzuugen  in  Betracht  käme, 
zumal  ja  auch  Kombinationen  existieren  müssen,  und  es  bedarf  schon 
besonders  günstiger  Bedingungen,  wenn  nur  die  Festlegung  der  terato- 
genetischen  Terminationsperiode  glücken  soll.  Im  allgemeinen  ist 
man  bei  diffusen,  sehr  verbreiteten  oder  in  sehr  vielen  Einzelherden 
auftretenden  Mißbildungen  der  Haut  eher  geneigt,  eine  sehr  frühzeitige 
Schädigung  anzunehmen;  umschriebene  kleine  Mißbildungen  können 
ebensogut  germinativ  wie  durch  spätere  Ursachen  bedingt  sein.  Auch 
über  das  direkte  ,,Wie"  der  Hautmißbildung  fehlen  uns  oft  alle 
sicheren  Anhaltspunkte.  Für  Hemmungen,  Exzesse,  qualitative  Ab- 
weichungen kommen  verschiedene  und  im  einzelnen  wohl  sehr  kom- 
plizierte Mechanismen  in  Betracht. 

Oft  vermissen  wir  die  nötigen  Einblicke  in  die  Physiologie  des 
Foetus;  es  wäre  gerade  bei  anomaler  Entwicklung  der  Haut  die  Patho- 
logie des  Fruchtwassers  besonders  zu  berücksichtigen,  nicht  nur  etwa 
im  Sinne  quantitativer  Abweichungen,  sondern  vor  allem  hinsichtlich 
pathologisch-chemischer  Qualitäten.  Leider  ist  zu  diesem  Punkte 
wenig  Tatsächliches  zu  sagen;  auf  seine  prinzipielle  Wichtigkeit 
kommen  wir  bei  den  Verhornungsanomalien  genauer  zurück. 

Gewisse  Erkrankungen  der  Eltern  können  für  die  Entstehung 
von  Mißbildungen  durch  Schädigung  der  Keimzellen  oder  durch 
direkten  Uebergang  auf  die  Frucht  nach  der  Konzeption  oder  durch 
eine  Beeinträchtigung  des  fötalen  Stoffwechsels  wirksam  werden. 
Obenan  steht  unter  solchen  Krankheiten  die  Syphilis.  Aber  Fournier 
geht  entschieden  zu  weit,  wenn  er  alle  möglichen  Mißbildungen,  die 
sich  gelegentlich  einmal  bei  der  Deszendenz  Syphilitischer  zeigen 
können,  generell  als  Stigmata  der  Krankheit  auffassen  will.  Bei  aller 
Bedeutung,  die  sicherlich  irgendwelche  degenerative  und  schwächende 
Momente  für  die  Nachkommenschaft  besitzen,  können  wir  in  ihnen 
wenigstens  bei  den  Mißbildungen  der  Haut  keine  spezifischen  Wirk- 
samkeiten, sondern  nur  allgemein  begünstigende  Voraussetzungen 
und  Auslösungen  erblicken;  das  gilt  besonders  für  verschiedene  In- 
fektionen und  Intoxikationen  und  neben  der  Syphilis  vor  allem  auch 
für  den  Alkoholismus. 

Eigentümlichkeiten  der  Lokalisation. 

Wir  finden  bei  Anomalien  der  Haut  nicht  nur  verschiedenartige 
Einzelfälle,  die  so  auffallige  Besonderheiten  der  Lokalisation  zeigen, 
daß  daraus  im  Zusammenhang  mit  anderen  gegebenen  Eigentümlich- 
keiten Schlußfolgerungen  auf  die  Genese  der  Anomalie  nahe  gelegt 
werden,  sondern  es  existieren  auch  gewisse  Formen,  die  häufig  oder 
regelmäßig  Prädilektionsstellen  und  eigenartige  Anordnungen  einhalten, 
die  auf  Gesetzmäßigkeiten  verweisen.  Am  eindruckvollsten  sind  in 
dieser  Beziehung  die  „systematisierten"  Naevi. 

Aber  solche  Gesetzmäßigkeiten  der  Lokalisation  sind  nicht  für 
Mißbildungen  der  Haut  schlechthin,  sondern  immer  nur  für  einzelne 
Gruppen  oder  Teilausschnitte  dieser  Gruppen  verwertbar.  Anderer- 
seits finden  sich  solche  auffällige  Lokalisationen  nicht  nur  bei  Miß- 
bildungen, sondern  zum  Teil  auch  in  gleicher  Weise  bei  später 
erworbenen  Erkrankungen  der  Haut,  so  daß  diese  im  gegebenen 
Zusammenhang  mit  berücksichtigt  werden  müssen. 
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Verschiedene  auffällige  Lokalisationen  werden  wir  später  im 
Zusammenhang  mit  den  Erklärungsversuchen  besprechen.  Hier  seien 
zunächst  einige  allgemeine  Gesetzmäßigkeiten  hervorgehoben. 

Polare  Lokalisation.  Die  Gegend  des  vorderen  und  des 
hinteren  Leibespols  ist  als  Prädilektionssitz  verschiedenartiger  kom- 
plizierter Mißbildungen  ausgezeichnet;  auch  rein  kutane  Mißbildungen 
können  so  gelagert  sein  und  speziell  für  manche  Tierfellnaevi  ist 
eine  Beziehung  zu  besonderen  Wachstumsbedingungen  am  hinteren 
Leibespol  betont  worden. 

Korrespondierende  Lokalisationen.  Unna  hat  als 
erster  hervorgehoben,  daß  Augiome  häutig  Stirn  und  Occiput  befallen; 
analog  ist  eine  gemeinsame  Lokalisation  an  Sternum  und  Scapula. 
Ich  kann  das  Vorkommen  aus  vielfacher  eigener  Erfahrung  bestätigen 
und  möchte  mich  auch  der  Deutung  Unnas  anschließen,  der  die  ge- 
meinsame Ursache  jener  korrespondierenden  Lokalisationen  in  einer 
vom  mütterlichen  Becken  auf  die  Frucht  ausgeübten  Druckwirkung 
sucht.  Eine  meiner  Beobachtungen  ist  ausgezeichnet  durch  die  Kom- 
bination der  Angiome  an  Stirn  und  Hinterhaupt  mit  einer  Verkrüppe- 
lung  des  linken  äußeren  Ohres.  In  einem  solchen  Falle  scheint  es 
ganz  besonders  einleuchtend,  eine  Pressung  und  Klemmung  der  be- 
troffenen Teile  am  mütterlichen  Becken  anzunehmen. 

Von  solchen  Befunden  aus  ist  die  Frage  diskutabel,  wie  weit 
auch  bei  isolierten  Angiomen  analoge  Voraussetzungen  herangezogen 
werden  dürfen.  Speziell  die  Hinterhaupts-Nackengegend  ist  eine  Prä- 
dilektionsstelle des  Angioma  simplex.  Saalfeld  hat  neuerdings 
400  Personen  daraufhin  untersucht,  von  denen  229  am  Hinterkopf 
oder  Nacken  oder  gleichzeitig  an  beiden  Stellen  Angiome  aufwiesen. 
Auch  er  zieht  zur  Erklärung  Unnas  Druckhypothese  heran. 

Symmetrische  Anordnung  kommt  bei  verschiedenen  Miß- 
bildungen der  Haut  vor  und  kann  bei  diesen  ebenso  wenig ^wie  bei 
vielen  erwoibenen  Dermatosen  eine  einheitliche  oder  durchweg  plau- 
sible Erklärung  finden. 

Symmetrisches  Verhalten  kann  sich  ergeben  unter  anderem  bei 
partiellem  Albinismus,  bei  manchen  ichthyosiformen  Zuständen  der 
Haut,  wie  dem  Keratoma  palmare  et  plantare  und  einzelnen  harten 
Naevusformen,  bei  manchen  Keloiden  und  anderen  gutartigen  Ge- 
schwülsten der  Haut,  bei  umschriebenen,  angeborenen,  atrophieähn- 
lichen Befunden  am  Kopfe,  bei  Pigment-  und  Haarmälern.  Manche 
komplizierter  gebaute  Tierfellnaevi  zeigen  eine  ganz  ausgesprochene 
bilateral-symmetrische  Anordnung  zur  Wirbelsäule,  mitunter  treten 
sie  in  auffälliger  „Schwimmhosenform"  auf. 

Die  Symmetrie  tritt  bei  manchen  knötchenförmigen  Bildungen 
des  Gesichtes  so  ausgesprochen  hervor,  daß  man  diese  ohne  Rück- 
sicht auf  die  verschiedenartige  Struktur  als  multiple  sym- 
metrische Gesichtsnaevi  bezeichnet  hat. 

Prädilektionsstellen  sind:  Augenlider,  Nase,  besonders  die  Naso- 
labialfalten,  Stirn,  Schläfen,  Lippen,  Wangen,  Kinn.  Im  einzelnen 
unterliegen  die  Befunde  einem  gewissen  WechseL  Ausgebreitetere 
Eruptionen,  die  auch  noch  andere  Körperpartien  beteiligen,  kom- 
m'^n  vor. 
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Im  einzelnen  wurden  hierher  gerechnet: 

1)  Die  Naevi  symmetrici  epitheliomatosi  (Brooke) 
=  Epithelioma  adenoides  cj'sticum  (Brooke) 
=  Acanthoma         „  „  (Unna) 

=  Trichoepithelioma  papulosum  (Jarisch) 

2)  Die  Naevi  sebacei 

a)  Typus  Caspary  (nur  oder  fast  nur  aus  normal  gebauten  Talg- 
drüsen bestellend) 

b)  Typus  Pringle  (Talgdrüsengewebe  -|-  Angiomatose  -j-  Fibroma- 
tose) 

3)  Die  Naevi  fibroangiomatosi  (Czillag) 

=  Naevi  verrucosi  et  vasculares  (Darier)  (Fibromatose  +  Angio- 
matose) 

4)  Die  Naevi  sudoripari  (Perry) 

Es  ist  jedenfalls  auffällig,  daß  diese  histologisch  unterscheidbaren 
Geschwulstformen  nicht  nur  in  ihrer  gewöhnlichen  Größenentwicklung 
und  Form,  sondern  auch  in  ihrer  häufigsten  und  oft  ausschließlichen 
Lokalisation  und  feineren  Verteilung  die  größte  Uebereinstimmung 
zeigen.  Die  Unterscheidung  wird  durch  die  Existenz  von  „Grenz- 
formen" schwierig.  Gleichartige  auffällige  Begleiterscheinungen 
können  sich  bei  verschiedenen  jener  Typen  finden.  So  wird  sich  die 
engere  Zusammengehörigkeit  der  ganzen  Gruppe  oder  wenigstens  der 
meisten  ihrer  Komponenten  begründen  lassen  (s.  später),  und  es  er- 
gibt sich  der  Schluß,  daß  die  gleichartige  embryonale  Störung,  die 
vorausgesetzt  werden  muß,  in  den  verschiedenen  Fällen  die  einzelnen 
Gewebssysteme  der  Haut  nicht  gleichmäßig  zu  befallen  braucht  (cf. 
Winkler).  Warum  dabei  gerade  jene  Prädilektionsstellen  sich  er- 
geben, bleibt  zunächst  außer  Betracht. 

Bei  einem  2-jährigen  Knaben  habe  ich  gruppierte  feinste  Come- 
donen  im  Gesichte  in  der  typischen  Lokalisation  der  symmetrischen 
Naevi  gesehen.  Von  englischen  Autoren  (Crocker,  Caesar,  Thin, 
Wethe RELL  u.  a.)  wurden  bei  Kindern  des  öfteren  auffällige  der- 
artige Comedonenbildungen  gefunden.  Der  Befund  ist  keineswegs 
eindeutig,  gewinnt  aber  im  Hinblick  auf  die  symmetrischen  Gesichts- 
naevi  um  so  mehr  Interesse,  als  eben  auch  jene  Comedonenbildungen 
auf  angeborene  Voraussetzungen  hindeuten. 

Fissurale  Lokalisation.  Für  die  kutanen  Angiome  hat 
ViRCHOw  den  fissuralen  Ursprung  betont,  indem  er  77  Proz.  aller 
Angiome  an  Kopf  und  Hals  lokalisiert  fand  und  besonders  auch  ihr 
aggregiertes  Vorkommen  in  der  Gegend  der  Augen  und  Mundspalten 
wie  des  Ohres  hervorhob.  Entsprechende  lokale  Voraussetzungen 
können  bei  verschiedenartigen  Naevusformen  in  Betracht  gezogen 
werden,  und  wir  müssen  hier  speziell  auf  die  symmetrischen  Gesichts- 
naevi  zurückkommen,  da  für  ihre  Genese  jene  Bedingungen  heran- 
gezogen werden  können,  denen  Borrmann  für  die  Coriumcarcinome 
des  Gesichtes  entscheidende  Bedeutung  beimißt,  wobei  er  ausdrück- 
lich auch  auf  jene  Naevusformen  verweist.  Danach  ist  beim  Gesichts- 
spaltenschluß die  Möglichkeit  zur  Isolierung  von  Keimen  durch  die 
Verschiebungen  an  der  Oberfläche  wie  durch  die  Epithelbrücke  ge- 
geben, die  von  der  äußeren  zur  inneren  Oberfläche  quer  durch  das 
Mesenchym  geht  und  die  fortgeschaff't  werden  muß.  Die  Entwick- 
lungspotenzen solcher  isolierten  Keime  werden  von  dem  Zeitpunkte 
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der  Isolierung,  d,  h.  von  dem  Grade  der  bereits  erreichten  Diffe- 
renzierung- wie  davon  abhängen,  ob  Epithel  allein  oder  im  Zusammen- 
hang mit  Bindegewebe  abgesprengt  werde.  Aus  der  letzteren  Even- 
tualität können  fibroepitheliale  Geschwülste  resultieren,  die  dauernd 
gutartig  bleiben. 

Jedenfalls  sind  solche  Möglichkeiten  kaum  abzulehnen  und 
auch  die  Ueberlegung  Borrmanns  scheint  berechtigt,  daß  irgend- 
welche Störungen  der  Gesetzmäßigkeit  beim  Spaltenschluß  hinterher 
noch  Unregelmäßigkeiten  in  der  Entwicklung  der  Haare  und  Drüsen 
nach  sich  ziehen  können. 

Es  gibt  auch  einzelne  strichförmige  harte  Naevi,  deren  Kon- 
figuration und  Lokalisation  im  Gesichte  ganz  besonders  auf  eine  Be- 
ziehung zu  den  embryonalen  Spalten  hindeutet.  So  hat  Buri  einen 
Fall  von  Naevus  verrucosus  linearis  des  Gesichtes  publiziert,  bei  dem 
er  Uebereinstimmuugen  mit  VoiGTschen  Linien,  aber  auch  mit  der 
Topographie  gewisser  Mißbildungen  (horizontale  Wangenspalte,  schräge 
Gesichtsspalte)  konstatierte.  Auch  der  Fall  von  Pott  erlaubt  wohl 
für  den  Befund  im  Gesichte  diese  Deutung. 

Wenn  am  Kopfe  VoiGTsche  Grenzlinien  und  Lage  der  Gesichts- 
spalten zusammenfallen,  so  möchte  man  bei  entsprechend  orientierten 
Naevis  begreiflicherweise  lieber  auf  das  umfassendere  Moment  des 
gestörten  und  abnorm  beeinflußten  Spaltenschlusses  als  auf  eine 
spezielle  Hypothese  einer  Innervationsstörung  u.  dgl.  zurückgreifen, 
um  so  mehr  als  jene  Störungen  erwiesenermaßen  existieren  und  bei 
tiefergreifenden  Mißbildungen  eine  bedeutungsvolle  Rolle  spielen. 

Für  die  fissurale  Voraussetzung  läßt  sich  übrigens  auch  ein  Teil 
der  Fälle  mitverwerten,  in  denen  dem  Hautbefund  gleichartige  Ver- 
änderungen sich  auch  an  der  Mundschleimhaut  in  lokaler  Beziehung 
zur  Störung  am  Integumente  findet.  Meist  handelt  es  sich  um  Ge- 
fäßmäler;  aber  auch  die  Schleimhautveränderungen  in  einigen  Fällen 
von  sj^mmetrischen  Gesichtsnaevis  sind  anzuführen.  Im  Falle  von 
Oppenheim-Maerklin  endlich  handelte  es  sich  um  die  Mitbeteiligung 
der  Schleimhaut  (des  harten  Gaumens)  an  einem  halbseitigen  Talg- 
drüsennaevus  des  Gesichtes. 

In  einem  von  mir  als  Naevus  acneiformis  rubrizierten  Falle  ergab  sich  außer 
anderweitig  lokalisierten  Veränderungen  an  der  rechten  Gesichtshälfte  ein  ganz 
schmaler  bräunlicher  Strich,  der  etwa  4'/2  cm  über  der  äußeren  Lidkommissur,  also 
nahe  der  Stirn-Haargrenze  begann,  leicht  gebogen  zum  inneren  Lidwinkel  herabzog, 
von  da  in  ununterbrochener  Fortsetzung  dem  Kontur  der  Orbita  nach  abwärts  und 
außen  eine  kleine  Strecke  weit  folgte  und  von  da  wieder  zur  Nase  herabbog,  wo  er 
am  Ansatz  des  Nasenflügels  endete.  Ein  weiterer,  ebenso  feiner  Strich  verlief  fast 
völlig  gerade  vom  rechten  Mundwinkel  aus  in  der  Verlängerung  der  Mundspalte 
nach  außen  gegen  den  Kieferwinkel  zu.  In  diesem  Falle  handelte  es  sich  nach  dem 
makroskopischen  Befunde  in  der  geschilderten  Lokalisation  um  nichts  anderes  als 
um  feinste  Comedonen. 

Gleichzeitig  bestand  bei  dem  jugendlichen  Patienten  eine  Aussaat  von  Talg- 
drüsen auf  der  Wangent-chleimhaut,  und  zwar  ausschließlich  auf  der  rechten  Seite 
und  in  einer  Verlaufsrichtung,  die  mit  dem  horizontalen  Strich  an  der  äußeren  Haut 
auffällig  übereinstimmte. 

Die  Gesamtanalyse  dieser  Lokalisationen  mußte  die  Möglichkeit  einer  Ent- 
wicklung der  Striche  im  Bereiche  von  Gesichtsspalten  in  Betracht  ziehen  lassen. 

Daß  es  sich  bei  den  Hautbefunden,  die  auf  Störungen  beim 
Spaltenschluß  bezogen  werden  sollen,  um  histologisch  verschieden- 
artige Bildungen  handelt,  hat  weiter  nichts  Befremdendes  an  sich; 
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zeitliche  Momente,  wie  feinere  Unterschiede  in  dem  Modus  der  Ver- 
lötung, könnten  dafür  verantwortlich  sein. 

Die  strichförmigeii  Naeyi. 

Speziell  bei  verrukösen  Naevis  findet  sich  eine  auffällige 
Systematisation  in  Linien  und  schmalen  Bändern,  die  mitunter 
auch  multipel  auftreten,  und  dann  im  einzelnen  so  zueinander  ge- 
ordnet sind,  daß  eine  gemeinsame,  nicht  zufällige  Voraussetzung  an- 
genommen werden  muß.  Auffällig  ist  die  meist  ausgeprägte  halb- 
seitige Anordnung  (Naevus  unius  lateris). 

Nicht  minder  bemerkenswert  ist  bei  manchen  sehr  ausgedehnten 
solchen  Naevis,  die  beide  Körperhälften  befallen  haben,  das  Alteruieren, 
d.  h.  es  sind  auf  der  einen  Seite  gerade  solche  Bezirke  befallen,  die 
auf  der  anderen  Seite  ausgespart  blieben. 

Die  Annahme  der  Gesetzmäßigkeit  wird  wesentlich  dadurch  weiter 
gestützt,  daß  in  verschiedenen  Fällen  verruköser  Naevi  dieselben  Kon- 
figurationen und  Lagerungen  wiederkehren  und  daß  endlich  eine  gleiche 
oder  ähnliche  Systematisation  gelegentlich  auch  bei  Pigmentmälern, 
angeborenem  Pigmentmangel,  bei  Haarmälern,  Drüsen-  und  Gefäß- 
mälern  vorkommt. 

Auf  welche  Systeme  lassen  sich  nun  jene  eigenartigen  Linien  der 
Naevi  beziehen? 

Blaschko  hat  zur  Orientierung  ein  Schema  gewonnen,  in  dem 
er  von  sämtlichen  Fällen,  die  ihm  für  seine  große  Zusammenstellung 
zugänglich  waren,  die  Verlaufslinien  auf  eine  Puppe  aufzeichnete  und 
dann  leicht  schematisiert  auf  eine  Vorder-  und  Rückenansicht  über- 
trug. Die  Richtung  der  Linien  zeigte  an  den  Extremitäten  im  all- 
gemeinen eine  Längsorientierung,  am  Rumpf  eine  Querorientierung. 
Dabei  ergeben  sich  eigentümliche  V-förmige  Knickungen  und  S-förmige 
Biegungen  seitlich  in  der  Axillarliuie. 

Die  Zahl  der  möglichen  Linien  war  für  die  Rumpfgegend  nicht 
genau  zu  ermitteln. 

Ein  derartiges  Schema  schließt  aber  leichte  Abweichungen  vom 
realen  Einzelfalle  ein  und  verwischt  die  exakten  Abmessungen.  Immer- 
hin gestattet  es  bereits  eine  deutliche  Einengung  der  Fragestellung 
im  Sinne  der  Ablehnung  einer  Anzahl  von  Systemen,  mit  denen  man 
die  strichförmigen  Naevi  in  Einklang  bringen  wollte. 

In  Betracht  gezogen  worden  ist  eine  Korrespondenz  der  Naevus- 
linien  mit: 

dem  Verlauf  von  Blutgefäßen, 
dem  Verlauf  von  Lymphgefäßen, 

nervösen  Territorien  und  Grenzlinien  von  Nervenbezirkeu, 

den  VoiGTschen  Grenzlinien, 

den  LANGERSchen  Spaltrichtungen  der  Haut, 

den  Haarströmen, 

den  embryonalen  Spalten. 
Außer  Betracht  bleiben  zunächst  die  Blutgefäße,  die  von  Kopp 
und  Manchot  herangezogen  werden,  wie  die  Lymphbahnen  (Heller). 
Weder  läßt  sich  eine  entsprechende  Deckung  von  Naevis  mit  ihrem 
Verlaufe  nachweisen,  noch  wäre  eine  genügende  Erklärung  für  diese 
Deckung  zu  finden,  die  bei  gewissen  erworbenen  strichförmigen  Der- 
matosen allerdings  in  Frage  kommen  kann. 
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Dagegen  wurde  die  Abhängigkeit  vom  Nervensystem  viel 
diskutiert.  Nicht  nur  erschien  die  Idee  einleuchtend,  daß  die  Störungen 
der  Haut  von  nervösen  —  speziell  vasomotorisch-trophischen  —  Ein- 
flüssen abhängen  müßten,  mochte  es  sich  nun  um  Hemmungen  oder 
um  deren  Wegfall  handeln,  sondern  die  Anordnung  der  Naevusstriche 
schien  sich  direkt  mit  nervösen  Ausbreitungen  zu  decken. 

So  sah  V.  Baerensprung  in  dem  Naevus  unius  lateris  eine 
Parallelerkrankung  zum  Zoster  und  nahm  dementsprechend  eine  intra- 
uterine Alfektion  von  Spinalganglien  an  —  eine  Hypothese,  für  die 
übrigens  niemals  ein  anatomischer  Beweis  geliefert  worden  ist.  Die 
Anordnung  jener  Naevi  schien  ihm  der  Verbreitung  von  Spinalnerven- 
gebieten zu  folgen.  Hutchinson  dachte  direkt  an  einen  intrauterinen 
Zoster. 

V.  Baerensprung  betrachtete  als  den  charakteristischen  Befund 
jener  Naevi  eine  Hypertrophie  der  Hautpapillen ;  da  in  diesen  die 
peripheren  Nerven  enden  sollten,  ergab  sich  ihm  auch  eine  zureichende 
Erklärung  für  die  Pathogenese  des  Leidens. 

Die  Kombination  von  strichförmigen  Naevis  mit  nervösen  Störungen 
ihres  Trägers,  die  übrigens  gar  nicht  so  häufig  vorkommt,  das  Vor- 
handensein nervöser  Erkrankungen  in  der  Familie  des  Befallenen 
u.  dgi.  mehr  lieferte  noch  akzessorische  und  sekundäre  Argumente 
zugunsten  der  „Nerven"-Hypothese. 

Diese  Auffassung  drückt  sich  in  vielen  Bezeichnungen  der  Naevi 
unius  lateris  aus: 

N.  trophicus,  N.  vasomotorius,  Papilloma  neuropathicum  (Ger- 
hardt), Nerven-Naevus  (Th.  Simon),  N.  neuroticus  (Neumann), 
Ichthyosis  linearis  neuropathica,  Naev.  neurojjathicus  verruco-papillo- 
matosus  pigmentosus  (  Spietschka),  N.  verrucosus  zoniformis  (Brault), 
angeborene  papillomatöse  sogenannte  neuropathische  Warzenbildung 
(Spiegelberg). 

Die  ganze  Auffassung  aber  ist  zurückzuweisen  oder  wesentlich 
zu  modifizieren. 

Eutscheidend  bleibt,  daß  eine  Deckung  der  linearen  Naevi  mit 
irgendwelchen  Nerven  Verbreitungsgebieten  ausgeschlossen  ist. 
Zoster  band  und  Naevus  strich  lassen  sich  nicht  auf  einheitliche 
Bedingungen  zurückführen  —  mag  man  den  Hautbereich  von  peri- 
pheren Nerven,  von  Wurzelzonen  oder  von  Spinalsegmenten  ins  Auge 
fassen.  Allerdings  existieren  neben  den  strichförmigen  Naevis  auch 
breitere  bandartige  Mäler  (speziell  in  Form  von  Gefäßnaevis),  für  die 
sich  die  Deckung  mit  einem  Nervenverbreitungsgebiet  zunächst  nicht 
wird  ablehnen  lassen.  So  fällt  es  ohne  weiteres  auf,  wie  manchmal 
ein  Naevus  flammeus  des  Gesichts  genau  in  das  Gebiet  eines  einzelnen 
Trigeminusastes  hineinpaßt. 

Bei  den  lineären  Naevis  aber  könnte  es  sich  nicht  wohl  um 
Nerven ausbreitungs bezirke,  sondern  höchstens  um  Grenzlinien 
von  solchen  handeln.  Solche  hat  C.  A.  Voigt  1856  in  den  von  ihm 
beschriebenen  Liniensystemen  der  Haut  gefunden,  in  denen  er  ein 
hinteres  und  vorderes  Verästelungsgebiet  abgrenzt,  auf  dessen  genauere 
Differenzierung  wir  hier  nicht  im  speziellen  einzugehen  brauchen.  Die 
Anwendung  des  Schemas  auf  den  Einzelfall  wird  aber  durch  die  sehr 
häufigen  und  wesentlichen  individuellen  Variationen  erschwert,  vor 
allem  aber  durch  die  Tatsache,  daß  die  Innervation  benachbarter  Haut- 
teile vielfach  ineinander  übergreift. 
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Die  Erfahrung  aber  besteht,  daß  Naevi  sich  nicht  selten  in  geradezu 
auffälliger  Weise  an  VoiGTschen  Grenzlinien  lokalisieren.  Philippson, 
der  zuerst  die  Uebereinstimmung  des  Verlaufs  von  Naevis  mit  VoiGT- 
schen Grenzlinien  hervorhob,  glaubt,  daß  an  diesen  Stellen,  an  denen 
verschieden  gerichtete  Wachstumsbezirke  zusammenstoßen,  ein  Locus 
minoris  resistentiae  für  embryonale  Gewebestörungen  liegen  müsse 
und  Hallopeau  wollte  dafür  der  Besonderheit  der  Innervation  noch 
spezielle  Bedeutung  zuschreiben. 

Voigt  selbst  hatte  jenen  Linien  eine  allgemeinere  embryologische 
Bedeutung  beigemessen,  indem  er  sie  auf  die  Ränder  der  ursprüng- 
lichen Plattenanlage  des  Embryo  beziehen  wollte,  und  er  glaubte  aus 
ihnen  Schlüsse  auf  die  Richtungslinien  ziehen  zu  dürfen,  denen  die 
Entwicklung  und  im  speziellen  auch  die  Entfaltung  der  Oberfläche 
und  das  Wachstum  der  Haut  folgen. 

So  hat  Voigt  bereits  den  Gedanken  ausgesprochen,  daß  es  an 
der  Haut  Bezirke  geben  muß,  die  —  aus  welchen  Umständen  auch 
immer  —  während  der  Entwicklung  des  Embryo  in  ihrer  geweblichen 
Struktur  und  Ausbildung  besonderen  Einflüssen  unterliegen.  Spätere 
Untersuchungen  haben  diesen  Dingen  ja  besondere  Aufmerksamkeit 
geschenkt  und  es  haben  uns  speziell  die  Arbeiten  von  Patterson, 
Sherrtngton,  Bolk  auf  die  „Axiallinien"  und  „Differenzierungs- 
grenzen" verwiesen,  an  denen  während  der  Entwicklung  der  Extremi- 
täten beträchtliche  Verschiebungen  und  Verziehungen  stattgefunden 
haben  müssen.  Es  ist  von  großem  Interesse,  daß  die  Lage  der  Dif- 
ferenzierungsgrenze an  der  unteren  Extremität  nach  Sherrington 
fast  vollständig  mit  der  VoiGTschen  Linie  übereinstimmt. 

Für  die  Pathogenese  der  strichförmigen  Naevi  kommt  nun  bei 
dieser  Betrachtungsweise  keineswegs  die  intime  Beziehung  zum  Nerven- 
system allein  mehr  in  Frage,  vielmehr  ist  vom  embryologischen  Stand- 
punkte aus  alles  zu  untersuchen,  was  „Richtungslinien  der  Haut- 
architektur" (0.  Simon)  bedeutet. 

Für  0.  Simon  ist  eine  ganze  Anzahl  von  Organen  in  ihrer  An- 
ordnung gewissen  grundliegenden  Kräften  unterworfen,  und  zwar: 
die  peripheren  Nerven,  die  Faserung  des  Bindegewebes,  die  Spalt- 
richtungen der  Cutis,  die  Oberhautfelderuug,  die  Verteilung  von  Ge- 
fäßen und  Hautdrüsen. 

Kaposi  hat  wohl  am  präzisesten  den  entscheidenden  Gedanken 
formuliert: 

„Bei  der  Entwicklung  des  Embryo  differenzieren  sich  die  Gewebe 
in  jedem  Teil,  also  auch  in  jedem  Extremitätenstumpf  selber  zu  Ge- 
fäßen, Nerven  etc.  Indem  weiter  der  Extremitätenstumpf  wächst  und 
die  ihm  entsprechende  Spiralrichtung  nach  vorn  und  innen  einschlägt 
(Voigt),  bekommen  all  die  genannten  Anteile,  Papillen  samt  deren 
Epithel,  Nerven,  Gefäße,  Haare  und  Bindegewebszüge  dieselbe  Rich- 
tung, zugleich  die  der  (LANGERSchen)  Spaltrichtung,  und  es  ist  also 
begreiflich,  daß  jede  durch  Gestalt  und  Farbe  auffällige  Alteration 
dieser  Gewebsformen  auch  diese  Richtung  markiert.  Daß  diese  auch 
zugleich  die  des  Nerven  ist,  begreift  sich  also,  beweist  aber  durchaus 
nichts  für  einen  ursächlichen  Zusammenhang  zwischen  Bildungs- 
anomalie und  Nervenalteration." 

Die  Uebereinstimmung  der  Anordnung  von  lineären  Naevis  mit 
den  Lange  Rschen  Spaltrichtungen  der  Haut,  deren  äußerlich 
erkennbares  Merkzeichen  uns  die  Hautfelderung  liefert,  ist  mitunter 
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einleuchtend,  sie  fehlt  in  anderen  Fällen  oder  es  ergibt  sich  gar  eine 
vollkommene  Kreuzung.  Beim  Embryo  drückt  die  Richtung  der  Spalt- 
barkeit nicht  nur  die  Richtung  der  Coriumfasern,  sondern  auch  die 
der  stärksten  Hautspannung  aus,  dazu  macht  sich  noch  der  Einfluß  der 
Haarentwicklung  auf  die  Coriumstruktur  geltend.  Burkard  hat  nachge- 
wiesen, daß  die  Spaltbarkeit  der  Haut  vom  3.  Fötalmonat  ab  eine  allen 
folgenden  Entwicklungsstadien  gemeinsame  Eigenschaft  bedeutet;  zu- 
nächst bestehen  an  der  Rumpfhaut  horizontale  Reihen,  an  deren  Stelle 
zu  Beginn  des  5.  Monats  oder  wenig  später  Längsspalten  treten,  die 
am  Ende  des  5.  oder  Anfang  des  6.  Monats  wieder  verschwinden. 
An  den  Extremitäten  treten  etwa  im  5.  Monat  an  Stelle  der  bis  dahin 
vorhandenen  Längsspalten  Querspalten,  die  bis  zur  Geburt  bleiben. 
Die  Ursache  dieser  Wandlungen  liegt  in  den  wechselnden  Einflüssen, 
denen  die  Spannung  der  Haut  während  der  Entwicklung  unterliegt. 

Wenn  man  bedenkt,  daß  die  Felderung  der  Epidermis,  aus  der 
wir  auf  die  Spaltrichtung  schließen,  ihre  Ausbildung  erst  extrauterin 
erlangt,  da  ja  die  begrenzenden  Furchen  im  wesentlichen  „Funktions- 
furchen" als  Folgen  von  Spannungen  und  Knickungen  darstellen,  so 
ist  aus  der  späteren  Orientierung  eines  Naevus  zu  diesen  Felderungen 
nur  in  beschränktem  Maße  ein  Rückschluß  auf  die  intrauterinen  Voraus- 
setzungen möglich.  Daß  postfötale  Einwirkungen  sich  auch  am  Naevus 
selbst  in  der  Art  der  Felderung  ausprägen,  ist  nicht  weiter  ver- 
wunderlich. 

Bei  manchen  systematisierten  Naevis  ist  die  Uebereinstimmung 
mit  der  Richtung  der  Haarströme  auffällig. 

Jadassohn  hat  besonderen  Wert  auf  die  Lokalisation  von  Naevis 
an  Stellen  gelegt,  an  denen  Haarströme  verschiedener  Richtung  zu- 
sammentreflen.  Gerade  S-förmige  Biegungen  und  Knickungen  an  den 
seitlichen  Partien  des  Stammes  und  die  V-förmigen  Figuren  der  Naevi 
über  der  Wirbelsäule  stimmen  mit  Haarstromlinien  und  sonst  mit 
keinem  System  überein.  Es  kommen  bei  Naevis  auch  sehr  auffällige 
Spiralen-  und  Wirbelbildungen  vor,  und  zwar  an  Punkten,  an  denen 
normalerweise  oder  gelegentlich  Haarwirbel  auftreten,  so  speziell  an 
der  seitlichen  Brusthaut,  und  es  besteht  vielfach  eine  Uebereinstim- 
mung mit  den  Linien,  von  denen  aus  die  Haare  divergieren  oder  zu 
denen  sie  konvergieren.  Wenn  diese  Haarwirbel  relativ  ruhig  oder 
unverändert  bleibende  Stellen  inmitten  einer  spiraligen  Wuchsfläche 
bedeuten,  dann  handelt  es  sich  um  einen  Wirbel,  von  dessen  Dreh- 
punkt aus  die  Haarrichtungen  nach  allen  Seiten  ausstrahlen.  Im 
Gegensatz  zu  solchen  divergenten  Wirbeln  zeigt  Pinkus  in  einem 
Falle  die  Konvergenz  des  Naevus  und  in  voller  Uebereinstimmung 
mit  den  Naevuslinien  auch  ein  Zusammenlaufen  der  Haare  zu  einer 
Spitze. 

Variationen  der  Haarstromlinien  zeigen  zum  Teil  Uebereinstim- 
mung mit  „anormalen"  Naevuslinien.  Schwalbe  hat  nachgewiesen, 
daß  die  Mehrzahl  der  normalen  Abweichungen  von  der  primären 
kranio-kaudalen  Richtung  mit  der  Ausbildung  der  Beugungsfalten  zu- 
sammenhängt, welche  „Störungsgebiete"  bedingen.  Die  besonderen 
Voraussetzungen  für  pathologische  Anordnungen  der  Haarströme  sind 
nicht  zur  Genüge  bekannt. 

Schon  normalerweise  ergeben  die  Haarstromlinien  zahlreiche 
Varianten.  Mit  einer  besonderen  Anordnung  von  Haarströmen  läßt 
sich  beispielsweise  die  von  Majocchi  bei  einem  10  Monate  alten  Kinde 
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beschriebene  „Duplicatio  supercilii"  in  Verbindung  bringen.  In  diesem 
Falle  bestanden  die  Augenbrauen  beiderseits  aus  zwei  übereinander 
liegenden  Reihen,  die  durch  ein  Stückchen  unbehaarter,  einige  Milli- 
meter breiter  Haut  getrennt  waren.  Die  untere  Reihe  entsprach  dem 
Arcus  superciliaris,  die  obere  wurde  als  überzählig  betrachtet. 

Oft  genug  tritt  nun  aber  auch  der  Mangel  einer  Uebereinstimmung 
zwischen  Orientierung  des  Naevus  und  der  Haare  zutage.  Die  Haar- 
richtuug  kann  Yom  Naevus  direkt  geschnitten  werden.  Naevi  setzen 
sich  auch  auf  vollkommen  haarfreie  Stellen  fort  (Handteller!)  und  es 
läßt  sich  also  im  ganzen  keineswegs  eine  intimere  Beziehung  zwischen 
Naevus  und  Haar  konstatieren ;  vielmehr  kann  es  sich  nur  um  gewisse 
Strukturverhältnisse  der  Haut  handeln,  die  auch  in  der  Haarrichtung 
ihren  Ausdruck  finden. 

Da  ist  nun  zum  mindesten  an  vielen  Stellen  eine  parallele  Ord- 
nung von  Haaren  und  Reteleisten  erkannt  (Blaschko,  James 
Loewy);  dazu  kommt,  daß  auch  die  Neigung  zur  Oberfläche  bei 
Haaren  und  Hauptreteleisten  übereinstimmt.  Aber  es  kann  infolge 
der  wesentlich  späteren  Entwicklung  der  Reteleisten  auch  vorkommen, 
daß  diese  andere  „Drehungsörter"  haben  als  die  Naevi. 

Auf  die  teratogenetische  Periode  der  Naevi  ist  aus  diesen  Ver- 
hältnissen im  Einzelfalle  kein  Schluß  zu  ziehen.  Wir  sehen  nur,  wie 
bei  der  Entwicklung  der  Haut  sich  mechanische  Momente  mitbe- 
stimmend geltend  machen,  und  der  Erklärungsversuch  kann  immer 
nur  allgemein  auf  eine  eigenartige  Beeinflussung  einzelner  Territorien 
der  Haut  zurückgreifen,  wenn  bei  einem  Naevus  die  „Flurgrenzen" 
ergriffen  oder  auffällig  verschont  werden  (Fall  Gassmann). 

Auf  den  Naevis  piliferis  halten  die  Haare  im  allgemeinen  die 
EscHRicHT-VoiGTschen  Strömungen  ein  (Joseph,  Chiari);  doch  er- 
gibt die  Analyse  einzelner  Fälle  auch  deutliche  Abweichungen. 
BiRCHER  möchte  dieses  Verhalten  für  eine  gewisse  selbständige  Be- 
deutung des  Naevus  im  Sinne  der  Implantation  eines  Zwillingskeimes 
in  die  Haut  mitverwerten. 

Gleichartige  streifenförmige  Anordnung  der  Naevi,  die  Er- 
kenntnisse der  Nervenversorgungen  der  Haut  (der  Neuromeren), 
die  Supposition,  daß  die  Naevusstreifen  sich  auf  Grenzlinien  auf- 
bauen —  daß  alles  mußte  zu  der  Frage  führen,  ob  nicht  überhaupt 
in  jenen  Naevis  sich  eine  Metamerie  der  Haut  ausdrückte. 
PEgiRKA,  Blaschko,  Brissaud  haben  solche  Hypothesen  (unter- 
einander in  verschiedener  Form)  aufgestellt.  Die  lineären  Naevi 
wären  demnach,  dadurch  daß  sie  Störungen  der  S e g ment grenzen 
aufdeckten,  der  Hinweis  auf  eine  segmentale  Anordnung  der  Haut. 
Ob  dabei  in  erster  Linie  die  Cutis  oder  die  Epidemis  erkrankt  sei, 
ist  von  wesentlicher  Bedeutung. 

Blaschko  verweist  selbst  darauf,  daß  Hilfshypothesen  notwendig 
bleiben,  wenn  man  jene  Grundhypothese  annimmt.  In  Betracht  käme 
nicht  nur  die  passive  Dehnung  der  Haut,  sondern  auch  ihr  eigenes 
Wachstum.  Dabei  käme  jedes  einzelne  Hautsegment  einem  Expan- 
sionszentrum gleich;  die  Differenzierung  begänne  an  den  Dermatom- 
grenzen;  Störungen  manifestierten  sich  gerade  an  diesen  Grenzen  in 
Form  linearer  Verhornungsanomalien,  die  sich  dann  über  das  ganze 
Segment  ausbreiten  könnten. 

Nun  stand  aber  Blaschko  kein  genügendes  Tatsachenmaterial 
zur  ^^erfüguug,  um  die  Segmentierung  der  Haut  und  speziell  der 
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Epidermis  zu  beweisen.  Die  wesentlichste  Argumentation  Blaschkos 
baute  sich  auf  Kollmanns  Fund  auf,  wonach  die  äußere  Lamelle  der 
Myotome  Cutisgewebe  liefert;  daraus  ist  ein  Schluß  auf  den  segmen- 
talen Bau  der  Cutis  zu  ziehen:  dieser  äußert  sich  aber  nur  in  den 
allerersten  Lebenswochen,  „wo  sich  eine  Differenzierung  der  Oberhaut 
noch  lange  nicht  anbahnt".  Die  ursprüngliche  Form  der  Dermatome, 
die  sich  aus  der  Nervenversorgung  ez'gibt,  bleibt  übrigens  nach  den 
Untersuchungen  von  Grasser  und  Fröhlich  im  Thoraxbereich  an- 
nähernd erhalten,  es  tritt  nur  eine  Verschiebung  kaudalwärts  ein. 

Für  eine  ursprüngliche  metamere  Anordnung  der  Epidermis  des 
Menschen  kann  weder  die  Nervenversorgung  noch  indirektes  Beweis- 
material wie  die  „Trichomerie"  des  Säugetierkleides  verwertet  werden. 

Nun  hat  aber  Oskar  Schultze  beim  Schweinefoetus  von  3  bis 
4  Wochen  und  beim  Kaninchenfoetus  von  18 — 14  Tagen  sichtbare 
feine  Furchen  der  Epidermis  beschrieben,  die  der  Grenze  der 
Ursegmente  entsprechen.  Auch  beim  Menschen  sind  sie  wenigstens 
in  der  dorsalen  Körperregion  in  sehr  frühen  Stadien  nachweisbar 
(cf.  Keibels  Normentafel  IV — XVII  d.  menschlicher  Embryo  von 
9,5  mm  größter  Länge).  Diese  Furchen  verschwinden  beim  Menschen 
wie  bei  höheren  Säugetieren  sehr  bald  wieder,  aber  sie  deuten 
zum  mindesten  darauf  hin,  daß  auch  für  die  Epidermis  be- 
sondere Gliederungen  bestehen,  die  für  irgendwelche  Störungen  gerade 
in  einer  so  frühen  Zeit  ins  Gewicht  fallen  können.  Auch  dann,  wenn 
man  annimmt,  daß  die  Metamerie  nur  an  den  Cutisplatten  existiert 
(cf.  auch  Okamura),  können  bei  der  Art  der  Verbindung  zwischen 
Epidermis  und  Cutis  Epidermiszonen  entstehen,  die  untereinander  nicht 
gleichwertig  sind.  Unter  allen  Umständen  aber  wären  jene  Störungen 
in  die  ersten  Lebenswochen  zu  verlegen. 

In  einem  Schema  hat  Solger  darzutun  versucht,  wie  bei  dem 
Ausbleiben  der  Verschmelzung  zweier  benachbarter  Dermatome  eine 
sekundäre  Ausfüllung  der  so  entstandenen  Spalten  durch  Bindegewebe 
und  im  Anschluß  daran  eine  Wucherung  dieses  Bindegewebes  und 
des  bedeckenden  Ektoderms  entsteht.  Auch  für  die  Erklärung  eigen- 
tümlicher Verbreiterungen  von  Naevis  im  Bereiche  der  ventralen 
Mittellinie  nimmt  Solger  eine  mangelhafte  Vereinigung  von  Cutis- 
platten oder  eine  Verzögerang  des  Verwachsens  an  umschriebener 
Stelle  an. 

Der  Hypothese,  daß  die  lineären  Naevi  am  Kopfe  auf  schwache 
Spuren  einer  auch  dem  Kopfe  zukommenden,  aber  längst  verwischten 
Gliederung  hinweisen  sollten,  welche  der  Rumpfsegmentierung  gleich- 
wertig wäre,  fehlt  jede  weitere  Unterstützung. 

Eine  mediane  senkrechte  Anordnung  in  einer  Linie,  die  über  die 
Stirn  bis  auf  die  Nase  geht,  kommt  bei  bandartigen  Naevis  (Schourp, 
Callomon),  in  seltenen  Fällen  angeborener  sklerodermieartiger  Ver- 
änderungen (Bettmann)  zum  Ausdruck;  sie  könnte  auf  eine  „Ver- 
schmelzungszone" hindeuten. 

•  Alles  in  allem  ist  die  Hypothese  Blaschkos,  daß  lineare  Naevi 
an  den  Grenzen  embryonaler  Hautsegmente  (=  Dermatome)  sitzen, 
von  einem  Teil  der  Autoren  ohne  weiteres  angenommen  worden, 
während  andere  sie  zum  mindesten  als  Aicht  völlig  ausreichend  er- 
klärten (z.  B.  Okamura)  oder  durch  Hereinbeziehung  der  bandförmigen 
Naevi  erweitern  wollten.  So  möchte  Soellner  den  größeren  Nach- 
druck auf  Störungen  im  Bereiche  von  Dermatomen  und  ihnen  ent- 
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sprechenden  metameralen  Ausschnitten  aus  dem  Leistensystem  des 
Rete  Malpighi  als  auf  Anomalien  an  den  Grenzen  jener  Dermatome 
legen. 

Die  Anerkennung-,  daß  die  strichförmigen  Naevi  auf  bestimmte 
Linien  und  Liniensysteme  an  der  Haut  hinweisen,  läßt  den  weiteren 
Hypothesen  noch  reichlichen  Spielraum.  Jedenfalls  gibt  es  an  der 
Haut  pathologischen  Einflüssen  leichter  zugängliche  Bezirke,  die  sich 
während  der  embryonalen  Entwicklung  dadurch  auszeichnen,  daß  in 
ihnen  verschiedene  Wachstumsrichtungen  zusammentreften  oder  daß 
umgekehrt  von  ihnen  aus  verschiedenartig  gerichtete  Kräfte  divergieren. 
Man  kann  dabei  wohl  im  Groben  den  Satz  gelten  lassen,  daß  die 
Grenzen  der  Wachstumsbezirke  zu  Zentren  von  DifFerenzierungs- 
bezirken  werden  und  kann  unter  diesem  Gesichtspunkte  auch  eine 
gemeinsame  Erklärung  für  die  Streifen  der  bandförmigen  und 
der  linearen  Naevi  finden,  die  ja  unter  Umständen  sogar  gemeinsam 
an  ein  und  demselben  Individuum  vorkommen.  Man  hat  auch,  um 
die  nervöse  Hypothese  zu  stützen,  daran  gedacht,  daß  in  solchen  Be- 
zirken ein  Plus  von  Nervenendigungen  bestehe,  und  daß  die  Kom- 
munikation von  Nerven  eine  gesteigerte  Empfindlichkeit  bedinge  oder 
sonstwie  bedeutungsvoll  werde  (Hallopeau). 

Die  eigenartige  und  immerhin  in  manchen  Fällen  geradezu  auf- 
fällige Deckung  mit  den  Nervenstämmen  in  der  Tiefe,  die  sich  bei  Naevis 
und  strichförmigen  Dermatosen,  speziell  an  den  Extremitäten,  manchmal 
ergibt,  wäre  wohl  so  zu  erklären,  daß  dieselben  Kräfte,  die  den 
Nerven  ihre  Bahn  in  der  Tiefe  anweisen,  auch  an  der  Haut,  „richtung- 
gebend" wirken.  Wir  nehmen  also  Koeffekte  da  an,  wo  man  früher 
ein  Abhängigkeitsverhältnis  konstruieren  wollte. 

Warum  die  lineären  Anordnungen  sich  insbesondere  an  harten 
Naevis  finden,  ist  nicht  genügend  erklärt.  Blaschko  meint,  daß 
metamerale  Störungen  sich  vielleicht  am  meisten  an  den  oberfläch- 
lichsten Organen  geltend  machen  können.  Meines  Erachtens  ist  bei 
dem  Suchen  nach  Gesetzmäßigkeiten  die  Möglichkeit  von  akzesso- 
rischen Einflüssen  auf  die  fötale  Haut  nicht  genügend  berücksichtigt 
worden.  Man  darf  z.  B.  wohl  daran  denken,  daß  zu  irgendwelchen 
Zeiten  des  Embryonallebens  an  der  Haut  traumatische  Fissuren  ent- 
stehen, die  je  nach  der  Haltung  der  Frucht  durch  Druck  der  mütter- 
lichen Teile,  durch  brüske  Bewegungen  des  Foetus,  durch  Einschneiden 
von  Amnionfäden  usw.  hervorgerufen  werden.  Für  solche  Einrisse 
müßten  sich  bestimmte  Prädilektionsstellen  und  ebenso  bestimmte 
Prädilektionsformen  und  -richtungen  ergeben,  und  sie  könnten  in 
ihrer  Heilungstendenz  wie  in  ihrer  weiteren  Konfiguration  durch  das 
fortschreitende  Wachstum  der  Haut  beeinflußt  werden.  Daß  sie 
qualitativ  bei  verzögerter  Heilung,  die  unter  Umständen  schon  durch 
die  Haltung  der  Frucht  bedingt  wäre,  gerade  zu  Verhornungsanomalien 
Anlaß  geben  könnten,  scheint  mir  naheliegend. 

Gewiß  wären  die  Strukturverhältnisse  der  Haut  als  Vorbedingung 
für  die  Wirksamkeit  supponierter  Traumata  wie  für  die  weitere  Aus- 
breitung einmal  entstandener  Epidermiseinrisse  vollauf  zu  würdigen; 
aber  darum  brauchte  wenigstens  bei  einem  Teil  jener  Naevi  die  Mög- 
lichkeit der  Mitwirkung  von  Verletzungen  nicht  abgelehnt  zu  werden. 
Je  nach  dem  Entwicklungsstadium  der  Frucht  würden  sich  dann  an 
solchen  Naevis  feinere  histologische  Differenzen  wie  Unterschiede  der 
Ausbreitung  ergeben  müssen. 
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Aller  Voraussicht  uach  hat  man  sich  die  Gesetzmäßigkeiten, 
welche  die  Konfiguration  der  systematisierten  Naevi  beherrschen, 
minder  kompliziert  und  leichter  kontrollierbar  vorgestellt  als  sie  es 
in  Wirklichkeit  sind.  Neben  der  Konkurrenz  der  verschiedenen  an- 
geführten Systeme  kommt  in  Betracht,  daß  die  ursprüngliche  gleich- 
artige Richtung  des  Verlaufs  von  Epithelleisten,  Spaltrichtungen, 
Haarströmen  usw.  im  weiteren  embryonalen  Wachstum  verwischt  und 
modifiziert  wird.  Die  Gesetzmäßigkeiten  der  Spannung  und  der 
gegenseitigen  Widerstände  in  den  einzelnen  Geweben  der  Haut,  ihre 
Beeinflussung  durch  die  Fixation  an  den  tieferen  Teilen  (auf  die 
schon  0.  Simon  das  größte  Gewicht  legte),  sind  so  komplizierte 
Dinge,  daß  für  die  Beurteilung  des  Ausgleiches  einer  Störung  an 
dem  embryonal  wachsenden  Organ  jeder  Maßstab  fehlt.  Und  vollends 
unberechenbar  ist  in  diesem  Zusammenhang  der  Einfluß  der  äußeren 
Einwirkungen,  der  Besonderheiten  in  der  Lagerung  der  Frucht,  wie 
ihrer  Bewegungen,  die  ja  beispielsweise  bis  in  das  extrauterine  Leben 
hinein  die  Umlagerung  der  Bindegewebsbündel  beeinflußt. 

Es  ist  also  ganz  gewiß  nicht  verwunderlich,  wenn  die  Kon- 
figuration der  Naevuslinien  uns  am  lebenden  Menschen  Rätsel  auf- 
gibt, und  wenn  bei  ausgedehnter  und  multipler  Lokalisation  linearer 
Naevi  im  Einzelfalle  nicht  alle  Herde  auf  eines  der  oben  in  Betracht 
gezogenen  „Systeme"  zwanglos  bezogen  werden  können  (cf.  den 
genau  analysierten  Fall  Strasser). 

Schließlich  können  wir  nur  sagen:  Die  Tatsache  der  merk- 
würdigen Uebereiustimmung  in  Lokalisation  und  Ausbreitung  vieler 
Naevi  verweist  uns  auf  Gesetzmäßigkeiten,  die  anerkannt  werden 
müssen,  auch  wenn  unsere  Analyse  nicht  zur  definitiven  Lösung  der 
strittigen  Punkte  führen  kann  und  wenn  die  Voraussetzungen  jener 
Gesetzmäßigkeiten  dunkel  bleiben. 

Interessanterweise  können  Lokalisationen  und  Anordnungen  wie 
bei  den  strichförmigen  Naevis  gelegentlich  auch  bei  Hautkrankheiten 
des  späteren  Lebens  eintreten,  bei  denen  eine  Rubrizierung  als 
tardive  Naevi  unstatthaft  wäre.  Derartige  strichförmige  Erkrankungen 
können  unter  dem  Bilde  des  Liehen  ruber,  der  Psoriasis,  ekzem- 
artiger Eruptionen  usw.  erscheinen,  und  zwar  so,  daß  ein  ent- 
scheidender Einfluß  äußerlicher  Reizvoraussetzungen  auf  die  Lokali- 
sation abgelehnt  werden  darf. 

Hier  müßte  man  also  an  eine  vorher  schlummernde  Disposition 
der  betroffenen  Hautpartien  denken,  die  auf  kongenitale  Bedingungen 
hindeutet.  Solche  strichförmige  Dermatosen  entwickeln  sich  aller- 
dings viel  seltener  als  Naevi  am  Rumpfe;  wir  finden  sie  vorzugs- 
weise an  den  Extremitäten  und  hier  verhältnismäßig  häufig  an  den 
VoiGTschen  Grenzlinien.  Blaschko  rechnet  mit  der  Möglichkeit, 
daß  gerade  die  Axiallinien  vermöge  ihrer  eigentümlichen  Entwick- 
lungsgeschichte strukturelle  Eigentümlichkeiten  gewinnen,  die  sie  für 
allerhand  Hautaffektionen  geeigneter  machen.  Uebrigens  ist  gerade 
für  solche  Dermatosen  die  Bedeutung  der  nervösen  Einflüsse  viel- 
leicht unterschätzt  worden. 

Von  besonderem  Interesse  ist  die  Kombination  von  strichförmigen 
Naevis  mit  linearen  sich  wieder  zurückbildenden  Dermatosen.  So  habe 
ich  bei  einem  Patienten  mit  einem  Naevus  verrucosus  unius  lateris 
iev  linken  Rumpfseite  eine  ausgebreitete  Eruption  des  Liehen  ruber 
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planus  gesehen,  die  am  linken  Beine  sich  strichförmig  an  die  innere 
VoiGTsche  Grenzlinie  hielt. 

Es  muß  auch  hervorgehoben  werden,  daß  erworbene  strichförmige 
Dermatosen  der  Einreihung  unter  eine  bestimmte  Diagnose  Schwierig- 
keiten bereiten  können  und  sich  schon  ihrem  Aussehen  nach  als  etwas 
Besonderes  erweisen.  So  gibt  es  sicherlich  Fälle  von  Hautver- 
änderungen, die  nicht  als  Naevi  angesprochen  werden  können,  bei 
denen  mau  aber  eine  angeborene  halbseitige  und  umschriebene  patho- 
logische Veranlagung  in  weiterem  Sinne  annehmen  darf.  „Solche 
Naevusanlagen  sind  als  halbseitige  partielle  Hypertrichosen  an  der 
Brust,  am  Rücken,  am  Nacken,  als  strichförmige  Comedonenhaufen 
nicht  selten,  ja  sie  scheinen  sogar  in  sichtbar  nicht  veränderter  Haut 
verborgen  zu  liegen,  in  der  Art,  daß  die  vom  Naevus  eingenommene 
Körperseite  sich  unter  Umständen  verändert  zeigt,  von  krankhaften 
Veränderungen  befallen  wird,  während  die  andere  Körperhälfte  ge- 
sund bleibt.  Diese  Eigentümlichkeit  besitzt  oft  die  gesunde  Haut 
der  von  einem  Naevus  uuius  lateris  eingenommenen  Körperhälfte, 
worauf  u.  a.  Campana  aufmerksam  macht."  (Pinkus.)  Die  Befunde 
des  „Naevus  anaemicus"  sind  augenscheinlich  hier  anzureihen  und 
ich  möchte  im  Zusammenhange  damit  auch  auf  die  zwei  Beobach- 
tungen von  Müller  verweisen,  in  denen  sich  als  angeborene  Haut- 
veränderung eine  dauernde  Marmorierung  und  funktionelle  vaso- 
motorische Störung  der  Haut  in  segmentärer  Anordnung  fand.  Aller- 
dings wird  man  die  entscheidende  Voraussetzung  für  einen  derartigen 
Befund  weniger  in  der  Haut  selbst  als  in  einer  übergeordneten  ner- 
vösen Störung  suchen. 

Wir  haben  noch  zu  erwähnen,  daß  an  verrucösen  streifenförmigen 
Naevis  in  manchen  Fällen  eine  Neigung  zu  intermittierenden  Reiz- 
zuständen, eigenartigen  Veränderungen,  Entzündungen  besteht,  und 
daß  solche  Naevi  auch  histologisch  im  Corium  Zeichen  der  Entzündung 
ergeben.  Jadassohn  nimmt  an,  daß  gewisse  Naevi  sich  dauernd  in 
einem  latenten  Entzündungszustand  befinden.  Andererseits  diskutiert 
Unna  die  Frage,  ob  nicht  unter  Umständen  ein  dem  „Naevus  siccus 
keratoides"  entsprechender  Zustand  als  Rest  einer  primären  entzünd- 
lichen Erkrankung  zurückbleiben  könnte.  Moeller  möchte  einen 
Naevus  lichenoides  in  einem  Falle  annehmen,  in  dem  die  lineäre 
AiFektion  sich  im  wesentlichen  als  entzündlich  erwies. 

Kombination  von  Hautanomalien. 

Mißbildungen  der  Haut  und  speziell  wiederum  die  Naevi  kom-  . 
biniereu  sich  nicht  selten  mit  anderweitig  lokalisierten  und  anders- 
artigen angeborenen  pathologischen  Zuständen ;  unter  Umständen  kann 
ein  solches  Nebeneinander  für  die  Auffassung  der  gesamten  Anomalien 
von  Bedeutung  werden. 

Kombinationen  an  der  Haut  selbst.  Ebenso  wie  die 
Multiplizität  einer  bestimmten  Art  von  Naevis  wird  die  Kombination 
und  Ausstreuung  einer  größeren  Zahl  von  verschiedenartigen  Naevus- 
formen  an  einem  und  demselben  Patienten  als  Ausdruck  einer  all- 
gemeinen pathologischen  Veranlagung  der  Haut  aufgefaßt.  Es  existieren 
alle  möglichen  Kombinationen  der  verschiedenen  Naevusarten,  die 
um  so  mehr  Beachtung  verdienen,  in  je  größerer  Ausdehnung  die 
Hautdecke  beteiligt  ist.    Ein  Nebeneinander  von  Gefäß-  und  Pigment- 
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mäJern  ist  nicht  selten,  ebenso  von  Haarmälern  und  unbehaarten 
weichen  Naevis  usw. 

Unna  hebt  in  seiner  Histopathologie  hervor,  daß  er  niemals 
bei  einem  Kranken  harte  und  weiche  Naevi  an  verschiedenen  Körper- 
steJlen  gesehen  habe,  selbst  dann  nicht,  wenn  eine  erhebliche  Anzahl 
von  einer  Art  dieser  Mäler  vorhanden  war.  Ich  halte  mit  anderen 
Autoreu  die  Kombination  nicht  für  selten  und  speziell  bei  syste- 
matisierten harten  Naevis,  denen  Unna  übrigens  eine  Sonderstellung 
anwies,  fand  ich  mehrfach  weiche  Naevi  an  den  verschiedensten  Körper- 
stellen. Patienten  mit  Riesenmälern  können  eine  große  Anzahl 
von  differenten  Nebenmälern  nicht  nur  in  der  Gruppierung  um  den 
Hauptherd,  sondern  auch  an  anderen  Stellen  aufweisen.  Immerhin 
mögen  alle  diese  Formen  enger  zusammengehörenden  Arten  ent- 
sprechen, wenn  es  sich  nicht  um  die  Mitbeteiligung  harter  Naevi 
handelt.  Die  Vereinigung  verschiedenartiger  Typen  bei  systematisierten 
Naevis  hat  bereits  Jadassohn  hervorgehoben  und  mit  Beispielen  belegt. 

Bei  der  RECKLiNGHAusENSchen  Krankheit  existieren  neben  der 
typischen  Kombination  von  sehr  zahlreichen  Neurofibromen,  Mollusken 
und  Pigmentmälern  sehr  häufig  auch  Hämangiome,  gelegentlich  aber 
auch  Lymphangiome  (Koebner),  Lipome,  Talgdrüsenhypertrophien 
und  symmetrische  Gesichtsnaevi  (Jamieson  und  Huie,  Hintz). 

Auf  die  mannigfachen  ähnlichen  Kombinationen  dieser  letzteren 
gehen  wir  später  besonders  ein. 

Kombination  mit  Anomalien  der  Haare  und  Nägel. 
Gerade  bei  der  RECKLiNGHAusENschen  Krankheit  sind  auch  Ano- 
malien von  Seiten  der  Auhangsgebilde  der  Haut  beschrieben:  Nagel- 
defekte, universeller  Haarmangel  (Schüle).  Unter  den  verschiedensten 
Voraussetzungen  sind  solche  Defekte  —  namentlich  wenn  sie  kombiniert 
vorkommen  —  als  Zeichen  einer  abnormen  Entwicklung  der  Haut 
gedeutet  worden;  sie  existieren  verschiedentlich  als  einzige  angeborene 
Anomalie  wie  auch  in  Verbindung  mit  den  verschiedensten  Typen 
der  angeborenen  Dyskeratosen. 

Kombination  von  Hautanomalien  mit  solchen  anderer  Organe. 

1.  Gleichartige  Befunde.  Von  der  Beteiligung  der  Schleim- 
haut bei  gewissen  Naevusformen  war  schon  die  Rede.  Hier  sei  nochmals 
zusammenfassend  erwähnt:  das  Befallensein  von  Haut  und  Schleim- 
haut bei  Hämangiomen,  Lymphangiomen,  bei  symmetrischen  Gesichts- 
naevis  (Fälle  von  Buschke,  Fellaender,  Kothe,  Taylor  und 
Barend),  bei  halbseitigem  Talgdrüsennaevus  (Oppenheimer-Märk- 
lin),  beim  halbseitigen  Naevus  acneiformis  (Bettmann).  Benkmann 
fand  bei  umschriebenem  systematisierten  Naevus  sebaceus  die  Con- 
junctiva  beteiligt. 

Beck  sah  bei  einem  ,, Naevus  Ipapillomatosus  universalis"  dem 
Hautbefunde  analoge  Veränderungen  auf  der  Schleimhaut  der  Lippen 
(frambösieartige  papilläre  Plaques")  und  auf  der  Zungenwurzel  wie 
am  seitlichen  Zungenrande. 

Von  systematisierten  harten  Naevis  ist  der  FaU  von  Church 
beachtenswert,  der  neben  einem  verrukösen  Naevus  der  linken  Körper- 
hälfte einen  Naevus  verrucosus  der  Schleimhaut  an  der  linken  Wange, 
der  linken  Zungenhälfte  und  linken  Gaumenhälfte  aufwies. 
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In  einem  Falle  von  Kreibich  bestand  neben  einem  systematisierten 
Hornuaevus  der  Haut  eine  Keratose  der  Cornea,  die  Kreibich  als 
eine  dem  Hautnaevus  identische  Bildung  auffaßt.  Die  Deutung  gleich- 
zeitig bestehender  schwerer  Veränderungen  am  Augenhiutergrund 
und  einer  juvenilen  Katarakt  muß  in  suspenso  bleiben  (Kreibich  er- 
wägt die  Möglichkeit  einer  gleichartigen  Störung  in  der  epithelialen 
Anlage  der  Haut  und  des  Auges). 

Bei  den  angeborenen  Dyskeratosen  der  Haut  beteiligt  sich  öfters 
die  Mundschleimhaut.  Thibierge  hat  einen  dahin  gehörenden  Fall 
von  sehr  ausgedehnter  ichthyosisartiger  Veränderung  der  Haut  publi- 
ziert, in  dem  zugleich  die  Nasen-  und  Wangenschleimhaut  befallen 
war  und  sich  an  der  Cornea  Veränderungen  befanden,  die  vielleicht 
dem  Naevus  entsprachen. 

Anomalien  der  Pigmentierung  beschränken  sich  nicht  immer 
auf  die  Haut  (Pigmentmangel  des  Auges  beim  Albinismus;  —  an- 
geborene Pigmentflecken  au  Sclera  und  Conjunctiva,  in  den  Meningen, 
dem  Gehirn  und  Rückenmark  neben  Pigmentmälern  der  Haut). 

Bei  der  RECKLiNCHAusENschen  Krankheit  liefert  die  Haut  nur 
eine  spezielle  Lokalisation  einer  von  den  Nervenscheiden  ausgehenden 
Tumorbilduug. 

Verocay  erklärt  neuerdings  das  Gewebe  der  multiplen  Nerven- 
tumoren bei  der  ,, Neurofibromatosis"  nicht  für  Bindegewebe,  sondern 
für  ein  eigenartiges  neurogenes  Gewebe.  Als  Bildner  der  Geschwülste 
betrachtet  er  die  Nervenfaserzellen  selbst  oder  entsprechende  em- 
bryonale Zellen,  die  möglicherweise  nicht  zum  normalen  Aufbau  des 
Nervengewebes  verwendet  wurden.  Nach  V.  liegt  mit  größter  Wahr- 
scheinlichkeit eine  frühzeitige  embryonale  Entwicklungsstörung  der 
spezifischen  Elemente  des  Nervensystems  vor,  welche  Zellen  betroffen 
haben  kann,  die  fähig  sind,  Ganglien-,  Glia-  und  Nervenfaserzellen 
zu  liefern.    Es  handelt  sich  demnach  um  eine  S  y  s  t  e  m  e  r  k r  a n  k  u  n  g. 

2.  Ungleichartige  Befunde  an  verschiedenen  Or- 
ganen. Als  verhältnismäßig  häufig  sind  Anomalien  des  Gebisses 
neben  solchen  der  Haut  anzuführen.  Namentlich  wenn  es  sich  um 
Zahndefekte  neben  angeborenen  Störungen  des  Haarwuchses  und 
des  Nagelwachstums  handelt,  besteht  die  sehr  begreifliche  Neigung, 
die  Gesamtheit  dieser  Erscheinungen  auf  eine  identische  Voraussetzung 
zurückzuführen.  Sicherlich  handelt  es  sich  auch  oft  um  parallele 
Veränderungen.  J.  N.  Hyde  erwähnt  neben  kongenitalem  Haar- 
mangel, der  mit  Anomalien  der  Nägel  und  der  Zahnentwicklung 
einherging,  die  Existenz  von  Schwimmhautbildungen  zwischen  ein- 
zelnen Fingern  und  Zehen.  Störungen  der  Bezahnung  finden  sich 
auch  bei  kongenitalen  Dyskeratosen,  welche  die  Haare  und  Nägel 
nicht  beteiligen.  Bei  der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit  werden 
angeborene  Zahndefekte  verschiedentlich  erwähnt.  Beim  Adenoma 
sebaceum  wurde  von  Reitmann  ein  überzähliger  Schneidezahn 
gefunden. 

Die  Kombination  von  unterschiedlichen  Naevusformen  mit  Hasen- 
scharten ist  wohl  keine  Seltenheit.  Pezzoli  sah  das  Zusammentreffen 
beim  Adenoma  sebaceum;  bei  der  RECKLiNGHAusENschen  Krankheit 
habe  ich  selbst  einen  hierher  gehörenden  Fall  gesehen. 

Ausgedehnte  (systematisierte)  Naevi  können  sich  mit  mannigfaltigen 
Mißbildungen  und  angeborenen  Anomalien  vergesellschaften.  Ich 
führe  folgende  Beispiele  an: 
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Boegel:  Naevus  verrucosus  an  Kopf  uud  Hals  zusammen  mit 
subconjunctivalem  Lipom. 

Hübner:  Hj'strix-artiger  Gesichtsnaevus  und  Mikrophthalmus. 

Lespinne  :  Systematisierter  Naevus  mit  Asymmetrie  des  Beckens, 
halbseitig  stärkerer  Behaarung,  Hyperhidrosis,  Pupillendiiferenz. 

Church:  In  dem  oben  bereits  erwähnten  Falle  bestand  neben 
dem  Hornnaevus  eine  Mißbildung  der  Aorta. 

Bei  der  schweren  Ichthyosis  congenita  kommen  mancherlei  Ver- 
bildungen  vor :  Anomalien  der  Gesichtsbildung,  rudimentäre  Entwick- 
lung der  Ohrmuscheln,  Klumpfüße  und  Klumphände  sind  bis  zu  einem 
gewissen  Grade  typisch.  Winfield  konstatierte  das  Fehlen  der 
Schilddrüse.  Neumann  fand  doppelte  Hasenscharte  und  Spaltbildung- 
des  harten  und  weichen  Gaumens. 

Die  interessantesten  und  dififerentesten  Befunde  ergeben  sich  bei 
der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit;  ich  führe  (wesentlich  nach 
Adrian)  folgende  an : 

Epispadie  (Genersich),  mangelhafte  Entwicklung  der  Genitalien 
mit  rechtsseitigem  Kryptorchismus  (Heller),  Ectopie  des  Hodens 
(Jeanselme  und  Orvilliard),  Polyorcbidie  (Pean),  Atresia  vaginae 
(Adrian),  Uterus  bicornis  mit  Atrophie  des  einen  Horns,  gleichzeitig 
Mangel  einer  Niere  (Adrian),  anormale  Brustdrüsenentwicklung  bei 
männlichem  Individuum  (Genersich),  Polythelie  (Feindel),  freier 
Verlauf  des  Ductus  choledochus  zum  Darm  (Chaupfard),  Fehlen 
des  Colon  descendens  (Genersich,  Rumpf),  Makroglossie  (Bobroff), 
partieller  Defekt  des  Muscul.  pectoralis  major  (Bryk),  Anomalien 
des  Knochensystems,  totales  oder  partielles  Zurückbleiben  des  Knochen- 
wachstums, angeborene  Kuochendefekte  (an  Schädel.  Rippen,  Radius, 
Fibula  (z.  B.  Hallopeau  und  Jeanselme),  Wirbelspalten,  partielle 
Knochenhypertrophien,  Schlottergelenke  usw. 

Mehrere  Anomalien  können  gleichzeitig  bestehen.  So  sah  Be- 
NAKY  neben  der  Neurofibromatose  einmal  eine  Ohrmißbildung  zusammen 
mit  Atrophie  (=  Hypoplasie  ?)  der  oberen  Extremität  und  Syndaktylie 
und  in  einem  zweiten  Falle  Ohrmißbildung,  Asymmetrie  des  Schädels 
und  des  Unterkiefers.  Klippel  und  Maillard  konstatierten  bei  der 
RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit  in  wesentlich  rechtsseitiger  Ent- 
wicklung multiple  Anomalien  wie  Prognathie,  Asymmetrie  des  Gesichts 
und  Atrophie  des  Testikels. 

Ein  eigenartiges  psj^chisches  Verhalten  ist  bei  Patienten  mit 
Neurofibromatose  häufig ;  aber  auch  ausgesprochene  Idiotie  und  andere 
geistige  Defekt-  und  Schwächezustände,  Epilepsie,  Hydrocephalus 
kommen  vor.  Entsprechende  psychische  Störungen  werden  in  ein- 
zelnea  Fällen  von  linearem  Naevus  (Gerhardt),  ausgedehntem  Tier- 
fellnaevus,  beim  Albinismus,  bei  der  Epidermolysis  bullosa  und 
verhältnismäßig  häufig  bei  symmetrischen  Gesichtsnaevis  berichtet. 

Wie  weit  sich  in  den  Kombinationen  von  Anomalien  der  Haut 
und  anderer  Organe  nicht  nur  eine  gemeinsame  teratopoetische 
Ursache,  sondern  auch  spezielle  Hinweise  auf  den  Mechanismus  der 
pathologischen  Entwicklung  und  ihre  zeitlichen  Bedingungen  aus- 
drücken, wäre  in  jedem  Einzelfalle  besonders  zu  untersuchen.  Auch 
Abhängigkeitsverhältnisse  kommen  in  Betracht  derart,  daß  der  Haut- 
veränderung Anomalien  des  Nervensystems  übergeordnet  wären.  Für 
eine  solche  Annahme  ist  der  Fall  Pott  verschiedentlich  verwendet 
worden,  in  dem  sich  ein  Naevus  verrucosus  der  rechten  Gesichtshälfte 
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mit  Lähmungs-  und  Reizerscheiiumgen  im  Arm  und  Bein  verband, 
die  auf  eine  Alfektion  der  rechten  Gehirnhälfte  hindeuteten.  Die 
Analyse  läßt  hier  aber  keineswegs  an  eine  Abhängigkeit  und  nur 
unter  Reserve  an  eine  Koordination  denken,  da  nicht  einmal  die  zeit- 
liche Gleichordnung  der  beiden  Störungen  als  notwendige  Annahme 
besteht. 

Sehr  kompliziert  liegen  die  Verhältnisse  bei  der  Recklinghausen- 
schen  Krankheit.  Wie  weit  die  Krankheitserscheinungen  an  der  Haut 
in  Abhängigkeit  von  Veränderungen  des  Nervensystems  zu  setzen 
seien  oder  wie  weit  es  sich  um  eine  „Diathese"  und  „Systemerkran- 
kung" handelt,  bei  der  Haut  und  andere  Organe  nebeneinander 
betroffen  werden,  ist  Gegenstand  unerledigter  Diskussion.  Feindel 
hat  die  Hypothese  formuliert,  es  liege  eine  Anomalie  des  Ektoderms 
vor,  die  auf  einer  sehr  frühzeitigen  Einwirkung  beruhe  und  somit 
gemeinsam  Haut  und  Nervensystem  vor  ihrer  Differenzierung  beein- 
flusse. Das  hereditäre  Vorkommen  der  Krankheit  in  einem  Teil  der 
Fälle  legt  ja  auch  in  der  Tat  die  Annahme  eines  Vitium  primae 
formationis  nahe.  Goldmann  hat  aus  der  Erfahrung,  daß  das  sensible 
System  häufiger  an  der  Erkrankung  beteiligt  ist  als  das  motorische, 
einen  Rückschluß  auf  zeitliche  Voraussetzungen  versucht :  die  dorsalen 
Wurzeln  werden  später  angelegt  als  die  ventralen  und  könnten  somit 
von  einer  späteren  Entwicklungsstörung  allein  betroffen  werden. 

Auch  bei  den  symmetrischen  Gesichtsnaevis  werden  ähnliche  Vor- 
aussetzungen wie  bei  der  Neurofibromatose  und  nähere  Beziehungen 
zu  diesem  Krankheilsbilde  gesucht.  Auffällig  ist  hier  der  einzig  da- 
stehende Obduktionsbefund  von  Pelagatti,  der  bei  einem  Patienten 
mit  „Adenoma  sebaceum"  Veränderungen  im  Gehirn,  in  den  Nieren 
und  im  Herzen  aufdeckte,  die  samt  und  sonders  auf  Entwicklungs- 
störungen bezogen  werden  (Sclerosis  tuberosa  des  Gehirns,  Rhabdo- 
myome  des  Herzens). 

Erwähnt  sei,  daß  die  Existenz  anderweitiger  Störungen  auch 
therapeutische  Versuche  bei  Mißbildungen  der  Haut  veranlaßt  hat. 
Der  Befund  einer  sehr  kümmerlich  entwickelten  Schilddrüse  ließ 
C.  Beck  in  seinem  Falle  von  „Naevus  papillomatosus  universalis" 
eine  Thyreoidinbehandlung  einschlagen.  Auf  Grund  der  allgemeinen 
dermatologischen  Erfahrungen  beweist  aber  in  einem  solchen  Zu- 
sammenhange ein  Mißerfolg  ebenso  wenig  wie  ein  passagerer  Erfolg 
eine  Abhängigkeit  der  Entwicklung  der  Haut  von  dem  Zustande  der 
Schilddrüse. 

Besondere  Hervorhebung  verdient  noch  die  Kombination  lokaler 
Hypertrichose  mit  Spina  bifida  occulta.  Das  Zusammentreffen  erscheint 
ja  derart  gesetzmäßig,  das  die  Existenz  der  Behaarungsanomalie  zum 
Suchen  nach  der  Wirbelspalte  Veranlassung  geben  muß.  Wie  das 
Zusammentreffen  erklärt  werden  mag,  werden  wir  später  besprechen 
Hier  sei  nur  angeführt,  daß  die  Haut  über  Spaltbildungen  und 
Meningocelen  noch  andere  Veränderungen  zeigen  kann.  Der  von 
MuscATELLO  erwähnte  Befund  einer  Atrophie  der  Haut  über  einer 
Encephalocystocele  kann  als  Folge  der  Dehnung  durch  den  Tumor 
gedeutet  werden.  Im  Gegensatz  dazu  fand  Wolters  in  einer  ge- 
nauen Untersuchung  eine  Gewebshypertrophie  und  speziell  eine  Ver- 
stärkung der  Muskulatur  der  Haut;  er  faßt  sie  als  Kompensations- 
erscheinung auf,  durch  welche  eine  Ueberdehnung  durch  den  Tumor 
verhütet  werden  soll.    Keinesfalls  also  müssen  diese  Befunde  im 
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Sinne  einer  primären  Mißbildung  der  Haut  über  der  Meningocele  ge- 
deutet werden. 

Rossi  fand  die  Kombination  eines  ausgedehnten  „schwimmhosen- 
artigen"  Pigmentnaevus  mit  einer  cervikalen  Meningocele.  Er  meint, 
die  letztere  müsse  eine  Alteration  der  Wurzeln  der  Lumbosacral- 
nerven  herbeigeführt  haben  und  betrachtet  das  als  die  Ursache  der 
Hyperpigmentation,  obwohl  er  sich  selbst  den  Einwand  machen  muß, 
daß  die  topographischen  Verhältnisse  des  Falles  einem  solchen  Er- 
klärungsversuch ungünstig  sind. 

Fraglich  ist  der  Fall  Birchers  deshalb,  weil  bei  dessen  aus- 
gedehntem Naevus  pilosus  et  pigmentosus  am  Rücken  die  Natur  einer 
bestehenden  Hinterhauptsgeschwulst  nicht  mit  Sicherheit  zu  erweisen 
war ;  es  konnte  sich  um  eine  Cephalocele  oder  um  eine  Dermoidcyste 
handeln. 

Aus  der  Kombination  mit  dieser  fraglichen  Cephalocele  dedu- 
ziert nun  BiRCHER,  daß  die  Entstehungsursache  des  Naevus  in 
die  ersten  3 — 4  Wochen  des  Embryonallebens  falle.  Erste  Bedingung 
für  die  Entstehung  sei  das  Vorhandensein  eines  Zwillingskeimes. 
„Der  Naevus  entsteht  aus  einer  der  beiden  Zwillingsanlagen,  welche, 
vielleicht  durch  ein  Trauma,  zersprengt  wird  und  sodann  strichweise 
auf  die  zweite  persistierende  Anlage  transplantiert  wird,  mit  ihr  ver- 
wächst, von  ihr  ernährt  und  ihren  Wachstumsgesetzen  mehr  oder 
weniger  unterworfen  wird."  Aetiologisch  seien  diese  Naevi  die  nächsten 
Verwandten  der  Derraoidcysten.  Bircher  gelangt  zu  folgender  Fassung 
seiner  Hypothese:  „Ein  Mensch,  welcher  ein  behaartes  pigmentiertes 
Rieseumal  mit  auf  die  Welt  bringt,  trägt  ein  Stück  seines  unter- 
gegangenen Zwillingsgeschwisters  auf  seiner  Oberfläche."  (!) 

Familiäres  und  liereditäres  Auftreten. 

Hautanomalien  können  in  mehreren  Generationen  einer  Familie 
wie  bei  mehreren  Angehörigen  derselben  Generation  vorkommen, 
und  zwar  in  manchen  Beobachtungsreihen  derartig  gehäuft  und 
gruppiert,  daß  man  daraus  gewisse  Vererbungsregeln  ableiten  möchte. 
In  den  letzten  Jahren  ist  besonders  darauf  geachtet  worden,  wie 
weit  solche  Reihen  Bestätigungen  der  MENDELschen  Regeln  liefern 
können.  Leider  ist  das  bisher  vorliegende  Material  für  derartige 
Forschungen  bei  allem  Umfange  kaum  genau  genug;  denn  meist 
müssen  wenig  zuverlässige  anamnestische  Angaben  aushelfen,  und  es 
konnte  nur  ein  Bruchteil  der  Familienmitglieder  untersucht  werden. 
Oft  hat  mau  sich  nur  um  notorisch  Erkrankte  und  ihre  Nachkommen- 
schaft gekümmert  und  das  weitere  Schicksal  gesunder  Zweige  außer 
acht  gelassen.  Von  größter  Wichtigkeit  könnte  es  manchmal  sein, 
wenn  nicht  nur  über  die  familiäre  Hautanomalie,  sondern  auch  über 
andere  pathologische  Zustände  innerhalb  der  Familie  genauere  Auf- 
zeichnungen vorlägen,  um  so  mehr,  als  wir  wissen,  daß  tatsächlich 
in  manchen  Familien  sich  Mißbildungen  der  Haut  und  anderer  Organe 
auf  verschiedene  Angehörige  verteilen.  Vor  allen  Dingen  gehen  in 
einzelnen  Familien  auch  psychische  und  nervöse  Störungen  neben  ange- 
borenen Hautveränderungen  einher  wie  bei  der  Neurofibromatose  und 
manchen  kongenitalen  Dyskeratosen  und  speziell  der  Epidermolysis 
bullosa.  So  ist  aus  jenen  Untersuchungen  wenig  über  die  Steigerung 
und  Abschwächung  der  pathologischen  Dispositionen  zu  entnehmen. 
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Immerhin  liegt  eine  Fülle  interessanter  Details  vor,  auf  die  wir  bei 
den  einzelnen  Krankheitsbildern  zurückkommen.  Diese  vorläufigen 
Bemerkungen  mögen  uns  jeweils  eine  genauere  Kritik  der  Stamm- 
bäume ersparen,  die  beigebracht  werden  können. 

Belege  für  hereditäres  und  familiäres  Auftreten  liefern: 
Anomalien  der  Behaarung  (Hypertrichosis,  angeborener  Haar- 
mangel, Monilethrix,  anormale  Haarwirbel),  Verhornungsanomalien 
(Keratoma  palmare  et  plantare,  ausgebreitete  Hornnaevi,  systemati- 
sierte Naevi  [selten !],  Ichthyosis,  Porokeratose,  Epidermolysis  bullosa, 
andere  Formen  der  kongenitalen  Dyskeratosen,  DARiERsche  Krankheit) ; 
Hypoplasien  der  Haut; 

Pigmentanomalien  (partieller  und  totaler  Albinisraus  —  Ueberpig- 
mentierungen),  Epheliden ; 

multiple  Gefäßmäler  (Teleangiektasien); 
Cutis  laxa ; 

PseudoXanthoma  elasticum ; 

symmetrische  Gesichtsnaevi  (Adenoma  sebaceum) : 
Neurofibromatosis ; 

verschiedene  gutartige  Tumoren  der  Haut  (andere  Fibrome.  Keloide, 
Lipome,  Xanthome,  Chondrome). 

Für  die  Neurofibromatose,  Epidermolysis  bullosa  und  das  Keratoma 
palmare  et  plantare  wird  fast  nur  direkte  Vererbung  angenommen, 
bei  multiplen  Teleangiektasien,  Hypotrichosis,  Porokeratose,  Monila- 
lathrix  ist  dieser  Vererbungsmodus  zum  mindesten  der  gewöhnliche 
(cf.  Gossage). 

Die  Tatsache  der  Vererbbarkeit  liefert  bei  einigen  der  aufge- 
führten Anomalien  ein  wichtiges  Argument  für  ihre  Augliederuug  an 
die  Mißbildungen  der  Haut,  denen  sie  nicht  ohne  weiteres  zugerechnet 
werden  dürfen. 

Von  manchen  Naevusformen  ist  bekannt,  daß  sie  in  einzelnen 
Familien  nicht  nur  bei  mehreren  Mitgliedern,  sondern  sogar  in  gleicher 
Lokalisation  auftreten  (cf.  die  weiße  Haarlocke  in  der  Familie  Rohan!). 
Weiche  Naevi  gleicher  Lokalisation  bei  drei  Generationen  beschreibt 
Solger.  Siehe  auch  „Dermatolyse"  in  gleicher  Lokalisation  in  drei 
Generationen. 

Was  allerdings  bei  allen  jenen  Zuständen  vererbt  wird  und  worin 
die  anzunehmende  pathologische  Veranlagung  bestehen  mag,  ist  nicht 
zu  sagen.  Interessanterweise  ist  bei  den  uns  hier  beschäftigenden 
Anomalien  manchmal  Blutsverwandtschaft  der  Aszendenz  notiert  (cf. 
Adrian),  und  zwar  in  einzelnen  FäUen  so,  daß  bei  einem  der  Erzeuger 
oder  bei  beiden  ein  abnormer  Zustand  vorlag,  der  wohl  in  Beziehung 
zu  der  auffälligeren  Anomalie  der  Deszendenz  gesetzt  werden  kann. 

So  sind  aus  Ehen  Blutsverwandter  entstammt:  Kranke  mit 
Ichthyosis  congenita,  Ichthyosis  vulgaris,  dystrophischer  Form  der  Epi- 
dermolysis bullosa  und  anderen  angeborenen  Dyskeratosen,  univer- 
sellem Albinismus.  Auf  einzelne  Fälle  werden  wir  noch  besonders 
eingehen.  Auch  das  Xeroderma  pigmentosum  darf  in  diesem  Zu- 
sammenhange herangezogen  werden. 

Hautanomalien  bei  Tieren. 

Die  Tierpathologie  belehrt  uns  über  eine  Reihe  von  Zuständen, 
die  den  Mißbildungen  der  menschlichen  Haut  gleichzusetzen  sind. 


Hereditäres  und  familiäres  Auftreten.  Hautanomalien  bei  Tieren.  669 


Die  genaueste  und  zusammenfassende  Bearbeitung  dieses  Gebietes 
verdanken  wir  J.  Heller.  Aus  seinem  prächtigen  Buche  möchte  ich 
auf  folgende  Details  verweisen : 

Beobachtung  einer  Hypoplasie  der  Haut  bei  einem  Kalbsfoetus 

(SiEDAMGROTZKY ). 

Naevi  sind  selten  beschrieben;  der  Pigmentreichtum  der  Haut 
und  die  Häufigkeit  der  Scheckenbildung  bewirkt,  daß  die  auffällige 
Ueberpigmentierung  meist  doch  als  normale  Befunde  rubriziert  werden. 

An  wirklich  angeborenen  Geschwülsten  der  Haut  ist  die  Kasuistik  * 
arm.  Pirls  Beobachtung  von  angeborenen  Warzen  bei  einem  Fohlen 
wird  als  Naevus  verrucosus  aufgefaßt,  ebenso  ein  Fall  von  Dermatitis 
verrucosa,  den  Heller  selbst  untersucht  hat. 

Als  angeboren  führt  dieser  weiter  an:  Teleangiektasien  der  Ge- 
sichtshaut beim  Hunde  (Schindelka),  Melanom  beim  Kalbe  (Heller), 
fibromatöses  Kavernom  (?)  beim  Fohlen,  Rhabdomyom  beim  Kalbe 
(Bouchard). 

Talgdrüsenadenome    kommen    bei    Hunden,    Mäusen    und  (?) 
Fröschen  vor. 

Die  Ichthyosis  congenita  existiert  bei  Kälbern.  Eine  Kuh,  von  der 
ein  ichthyotisches  Kalb  stammte,  hatte  vorher  bereits  einen  Acephalus 
und  ein  ichthyotisches  Kalb  geworfen  (Harpeck).  Liebreich  stellte 
fest,  daß  von  einem  Stier,'  der  66  Kühe  zu  bespringen  hatte,  4  ichthyo- 
tische  Kälber  (2  von  je  2  Kühen)  fielen.  Gurlt  sah  ein  ichthyotisches 
Kalb  mit  doppelseitigem  Staar. 

Von  Haaranom allen  sind  hervorzuheben:  Heterotopien,  ab- 
norme Länge  der  Schwanz-  und  Mähuenhaare,  allgemeine  Hyper- 
trichosis,  vor  allem  aber  die  Atrichie,  Hypotrichose  und  Trichostase, 
die  sich  bei  domestizierten  Tieren  finden  (Rind,  Ziege,  Schaf,  Pferd, 
Kaninchen),  und  bei  denen  auch  wichtige  histologische  Untersuchungen 
vorliegen. 

Erblicher  Albinismus  findet  sich  bei  Kaninchen,  Ratten,  Tauben. 

Auch  das  Tier experim ent  kann  uns  mancherlei  Aufklärungen 
liefern.  Von  großem  Interesse  sind  Kreuzungsversuche,  die  über  die 
Vererbung  normaler  wie  pathologischer  Eigentümlichkeiten  des  Pig- 
mentes, der  Behaarung  und  der  Horngebilde  Aufschluß  liefern  sollen 
(Zusammenstellungen  darüber  siehe  bei  Heller).  Auf  die  Bedeutung 
toxischer  Voraussetzungen  bei  angeborenen  Hautanomalien  verweisen 
die  Experimente  Buschkes,  in  denen  es  gelang,  eine  Alopecie  neu- 
geborener Kaninchen  durch  Vergiftung  der  Elterntiere  zu  erzielen. 

Literatur. 

Vorbemerkung:  Die  Literaturangaben  dieses  wie  der  folgenden  Abschnitte 
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in  der  Literatur  zurechtfinden  kann. 

Einzelne  Arbeiten,  welche  größere  Literaturzusammenstellungen  enthalten,  sind 
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Spezieller  Teil. 

Ein  befriedig-endes  Einteilungsprinzip  für  die  detaillierte  und 
systematische  Besprechung  der  Mißbildungen  der  Haut  wird  kaum  zu 
finden  sein.  Eine  Gruppierung  nach  ätiologischen  und  genetischen 
Gesichtspunkten  scheitert  an  dem  geringen  Umfang  unseres  sicheren 
Wissens,  und  so  werden  vorläufig  histologische  Gesichtspunkte  maß- 
gebend bleiben.  Unna  hat  in  seiner  Histopathologie  eine  solche 
detaillierte  Disposition  versucht.  An  Stelle  der  Exzeß-  und  Defekt- 
mißbildungen treten  die  progressiven  und  die  regressiven  Ernährungs- 
störungen und  bei  jenen  im  einzelnen  wieder  Wucheruugsgeschwülste 
und  Stauungsgeschwülste.    Unna  hat  selbst  auf  die  wesentlichen 
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Schwierigkeiten  einer  befriedigenden  Klassifizierung  verwiesen.  Die 
Unmöglichkeit  der  einheitlichen  Abgrenzung  des  ganzen  Gebietes  wie 
persönliche  Verschiedenheiten  in  der  Auffassung  einzelner  Befunde 
werden  jeden  Versuch  einer  systematischen  Darstellung  der  Kritik 
unterwerfen. 

Marchand  gibt  eine  sehr  einfache  Einteilung  in  Anomalien  der 
Behaarung,  der  Epidermis,  der  Cutis  und  des  Unterhautgewebes.  Ich 
habe  eine  ähnliche  Gliederung  gewählt,  bei  der  es  mir  weniger  auf 
ein  streng  wissenschaftliches  Einteilungsprinzip  als  darauf  ankam,  die 
möglichste  Geschlossenheit  gewisser  klinischer  Gruppen  zu  wahren. 

Eine  vollkommen  erschöpfende  Darstellung  ist  schon  deshalb 
nicht  gegeben,  weil  ich  mich  bemüht  habe,  Punkte  von  nur  enger 
begrenztem  dermatologischen  Interesse  zurücktreten  zu  lassen ;  bei  dem 
außerordentlichen  Umfange,  der  den  „kongenitalen  Faktoren"  in  der 
Dermatologie  eingeräumt  werden  kann,  wäre  die  Arbeit  sonst  ins 
Uferlose  geraten.  Das  Material  sollte  deshalb  im  speziellen  nun  noch- 
mals auf  die  Fragestellungen  hin  überprüft  werden,  die  im  allge- 
meinen Teile  besprochen  wurden  und  denen  umfassendere  terato- 
logische  Bedeutung  zukommt.  Ausführliche  symptomatische  und 
histologische  Beschreibungen,  die  in  beliebigen  Lehrbüchern  der 
Dermatologie  zu  finden  sind,  habe  ich  vermieden,  soweit  es  irgendwie 
angängig  schien. 
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Hypoi)lasie  der  Haut. 

(Kongenitale  Hautdefekte,  Atrophia  cutis  congenita.) 

Den  interessantesten  Fall,  der  im  Sinne  einer  allgemeinen  Hypo- 
plasie aufzufassen  war,  hat  Tendlau  beschrieben. 

Bei  dem  48-jährigen  Patienten  hatte  von  Kindheit  an  nur  eine  spärliche  Be- 
haarung bestanden,  die  in  den  zwanziger  Jahren  noch  weiter  zurücliging.  Niemals 
hatte  der  Kranke  Zähne  im  Unterkiefer,  im  Oberkiefer  zwei  Backzähne,  zwei 
Schneidezähne;  letztere  fielen  in  den  zwanziger  Jahren  ohne  Schmerzen  aus.  Von 
jeher  Unfähigkeit  zu  schwitzen. 

Der  Patient  zeigte  nach  dem  von  Tendlau  aufgenommenen  Status  das  Bild 
einer  sehr  verbreiteten  Hautatrophie  (die  Haut  auf  dem  Schädel  fühlt  sich  auffallend 
dünn  an;  die  Haut  der  Oberlider  ist  dünn  wie  Seidenpapier,  so  daß  die  kleinen 
Hautvenen  plastisch  hervortreten ;  sie  läßt  sich  leicht  in  Falten  erheben,  die  eine 
geraume  Zeit  stehen  bleiben  und  sich  erst  allmählich  wieder  ausgleichen.  Die  Haut 
der  Vorderarme  und  Hände  ist  sehr  dünn  und  atrophisch;  das  subkutane  Fett-  und 
Bindegewebe  scheint  zu  fehlen,  ist  jedenfalls  sehr  reduziert,  die  Venen  sind  als 
dicke,  blaue  Stränge  sichtbar.  Schiebt  man  die  Haut  an  der  Vorderseite  der  Unter- 
schenkel zusammen,  so  faltet  sie  sich  wie  zerknittertes  Zigarettenpapier,  und  dieses 
Aussehen  bleibt  nach  dem  Loslassen  noch  kurze  Zeit  bestehen.  Die  Venen,  auch 
die  kleinsten,  schimmern  deutlich  durch  die  atrophische  Haut  hindurch,  die  größeren 
sind  als  hervorspringende  blane  Stränge  sichtbar. 

Die  Behaarung  der  Schädelhaut  ist  sehr  dürftig;  an  Stelle  der  Augenbrauen 
wenige,  sehr  feine  Wollhaare;  einige  dünne  helle  Härchen  an  Stelle  der  Oilien. 
Schnurrbart  dürftig;  an  Wangen  und  Kinn  relativ  kräftiger  Bartwuchs.  Einige 
Haare  an  der  Brusthaut,  wenige  Haare  in  den  Achselhöhlen  und  am  Möns  veneris; 
im  übrigen  ist  die  Haut  des  Rumpfes  und  der  Oberarme  völlig  haarlos.  An  den 
Vorderarmen  einige  kurze  dünne  schwarze  Haare. 

An  vielen  Stellen  fehlen  die  Hautporen;  experimentell  ließ  sich  das 
völlige  Fehlen  der  Schweißsekretion  dartun.  Talgdrüsen  wurden  nicht 
vollkommen  vermißt,  waren  aber  reduziert. 
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Der  Patient  hatte  keine  Brustwarzen  und  Milchdrüsen.  Defekt  der  Nasenbeine; 
geringe  Intelligenz. 

Der  histologische  Befund  eines  exzidierten  Hautstücks  stand  in  vollkommenem 
Einklang  mit  den  klinischen  Erscheinungen. 

Tendlau  nimmt  eine  Hypoplasie  und  teilweise  eine  Aplasie  der 
aus  dem  Ektoderm  entstandenen  Gebilde  an.  „Die  Entwicklungsstörung 
muß  in  den  ersten  Monaten  des  embryonalen  Lebens,  jedenfalls  vor 
dem  3.  Monat  eingesetzt  haben." 

In  der  allerletzten  Zeit  hat  dieser  Fall  noch  wesentlich  an  Interesse 
gewonnen,  dadurch,  daß  Wechselmann  den  Patienten  ebenso  wie 
zwei  seiner  Stiefneffen  untersuchen  und  feststellen  konnte,  daß  eine 
familiäre  Anomalie  vorliegt.  Der  erste,  von  Wechselmann 
neu  untersuchte  Kranke  zeigte:  Hypotrichosis  congenita,  Cutis  laxa, 
verbildete  Ohren  („Satyrohr"),  Sattelnase,  von  Jugend  an  Fehlen  aller 
Zähne  bis  auf  die  beiden  mittleren  Zähne  des  Oberkiefers,  die  ver- 
bildet sind ;  der  eine  Zahn  hat  noch  nicht  gewechselt.  Intelligenz 
nicht  besonders  entwickelt.  Der  Patient  hat  nie  geschwitzt; 
keine  Talgsekretion. 

Der  Bruder  des  Patienten  zeigte  im  wesentlichen  denselben  Befund. 

Wechselmann  konnte  bei  allen  drei  Kranken  auch  histologische 
Untersuchungen  vornehmen.  Uebereinstimmend  ergab  sich;  Fehlen 
der  Schweißdrüsen,  Haare  und  Talgdrüsen  vermindert; 
sonst  keine  Abweichung  von  der  normalen  Hautstruktur.  Die  Existenz 
eines  atrophieartigen  Zustandes  der  Haut  konnte  Wechselmann  bei 
keinem  der  drei  Kranken  annehmen. 

Der  Befund  spricht  ihm  für  eine  typische  Störung  in  der  embryo- 
nalen Entwicklung,  die  etwa  in  den  3.  oder  4.  Fötalmonat  zu  ver- 
legen wäre. 

Ein  genauer  Stammbaum  der  Familie  liegt  in  Wechselmanns 
Mitteilung  nicht  vor;  es  ist  aber  folgendes  festgestellt.  Die  Stamm- 
mutter hatte  eine  Stiefschwester,  von  der  ein  kranker  Knabe  stammte. 
Sie  selbst  war  zweimal  verheiratet ;  in  der  ersten  Ehe  hatte  sie  einen 
erkrankten  Knaben  und  3  gesunde  Kinder,  darunter  eine  Tochter,  die 
außer  11  gesunden  Knaben  4  kranke  Knaben  zur  Welt  brachte;  2  von 
diesen  sind  verstorben,  die  beiden  anderen  sind  Wechselmanns 
Patienten.  Der  zweiten  Ehe  der  Stammmutter  entsproßten  2  kranke 
Söhne,  von  denen  einer  Tendlaus  Patient  war,  und  außerdem  9  ge- 
sunde Kinder,  unter  deren  Deszendenz  sich  wieder  ein  kranker  Knabe 
findet.  Im  ganzen  sind  9  kranke  Mitglieder  der  Familie  bekannt 
geworden. 

„Wir  sehen  also,  daß  es  sich  hier  um  einen  Typus  geschlechts- 
beschränkter Vererbung  mit  ungleicher  Dominanz  handelt,  bei  der 
die  Erscheinungen  beim  männlichen  Geschlecht  dominieren  und  im 
weiblichen  rezessiv  sind,  so  daß  also  nicht- erkrankte  Frauen  die 
Anomalie  auf  die  männliche  Nachkommenschaft  übertragen,  genau  so 
wie  bei  der  Hemeralopie  oder  bei  der  Hämophilie."  (Wechselmann.) 

Der  einzige  Fall,  den  Tendlau  in  Parallele  zu  dem  seinigen 
stellen  konnte,  stammt  von  Hutchinson. 

QuiLPORD  hat  1883  folgenden  Fall  berichtet : 

48-jähriger,  sonst  völlig  gesunder  Patient.  Seit  der  Geburt  zahnlos;  voll- 
kommenes Fehlen  des  Geruchssinnes,  fast  völliges  Fehlen  des  Geschmackssinnes. 
Patient  hat  nie  geschwitzt.  Ueberfluß  von  Haaren  im  Gesicht  als  Backen- 
bart, reichliche  Behaarung  der  Axillen  und  der  Eegio  pubica.    Am  Schädel  spar- 
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lieber,  weicher  flaumiger  Haarwuchs,  am  übrigen  Körper  keine  Härchen.  Genaue 
Untersuchung  zeigt,  daß  Zähne  oder  Zahnhöhlen  nie  vorhanden  waren  und  daß 
keine  Schweißproduktion  stattfindet.    Intelligenz  normal. 

Die  Großmutter  mütterlicherseits  hatte  weder  Haare  noch  Zähne.  Die  Mutter 
des  Kranken  war  normal,  hatte  aber  Brüder,  die  haar-  und  zahnlos  blieben.  Sie 
brachte  21  Kinder  zur  Welt,  von  denen  18  am  Leben  blieben.  Der  oben  beschriebene 
Patient  war  das  einzige  Kind,  das  überhaupt  keine  Zähne  hatte,  bei  mehreren  seiner 
Brüder  waren  gewisse  Zähne  nie  hervorgebrochen.  Er  hatte  8  Kinder,  von  denen 
den  beiden  jüngsten  (Mädchen)  viele  Zähne  fehlten. 

Ich  möchte  hier  noch  den  Fall  von  Jones  und  Atkins  anführen, 
der  als  kongenitale  Alopecie  imponierte,  die  mit  Mißgestaltung-  der 
Nägel  und  Zahnanomalien  einherging.  Die  mikroskopische  Unter- 
suchung der  Kopfhaut  ergab  in  den  tieferen  Schichten  Lücken  von 
rundlicher  oder  ovaler  Gestalt,  begrenzt  von  kleinen  und  komprimierten 
Epidermiszellen,  die  als  Reste  von  Haarfollikeln  gedeutet  wurden. 
Drüsen  fehlten  oder  waren  nur  durch  Loculi  angedeutet,  die  granu- 
liertes Material  enthielten.  Das  Corium  war  abnorm,  Papillen  fehlten 
fast  vollständig;  es  fanden  sich  derbe  narbenartige  Bindegewebszüge. 

Bonnet  deutet  den  Befund  als  allgemeine  Hypoplasie  des  Horn- 
blattes. 

Verschiedene  andere  Fälle,  in  denen  klinisch  nur  der  Haai  mangel 
auffiel,  haben  ebenfalls  kompliziertere  angeborene  Befunde  der  Haut 
dargeboten. 

So  ergab  sich  im  Falle  von  Hoffmann  :  eine  ungewöhnliche 
Schwäche  der  Epidermis,  sklerotische  Beschaffenheit  des  Bindegewebes 
neben  dem  Fehlen  von  Haaren,  Haaranlagen  und  Talgdrüsen. 

Kongenitale  Hautdefekte  am  Schädel. 

Als  eine  besondere  Gruppe  sind  Fälle  zusammengefaßt  worden, 
bei  denen  umschriebene  kongenitale  Defekte  an  der  Haut  des  Schädels 
bestanden.  Hieiher  zu  rechnen  sind  aus  der  deutschen  Literatur: 
Fälle  von  H.  v.  Hebra,  v.  Hofpmann.  Dohrn,  Mathes,  Dittrich, 
Ahlfeld.  Volkmann,  Weindler,  Eiehl,  Vörner,  v.  Winckel, 
Keller,  Kehrer,  aus  der  französischen  Literatur  Fälle  von  Billard. 
Tarnier,  Bonnaire,  Boissard  und  Condert.  Mace,  Riviere, 
FiEUX,  Chambelent.  (Ueber  die  letztangeführten  Fälle  cf.  Dubreuilh 
und  Petges.) 

Mehrere  andere  Fälle  lasse  ich  beiseite,  weil  bei  ihnen  wahr- 
scheinlich ein  Geburtstrauma  vorlag,  das  übrigens  auch  bei  einigen 
der  zitierten  Fälle  nicht  gänzlich  ausgeschlossen  ist.  Kehrer  hat 
mit  Einschluß  einer  eigenen  Beobachtung  33  Fälle  von  kongenitalen 
Hautdefekten  am  Schädel  zusammengestellt. 

Diese  ergeben  keinen  einheitlichen  Befund.  Es  handelt  sich  zum 
Teil  um  offene  Wunden,  die  bei  der  Geburt  im  Zustande  der  Granu- 
lierung oder  Eiterung  gefunden  wurden,  teils  um  vernarbende  oder 
bei  der  Gebart  bereits  narbig  geschlossene  Hautstellen.  Auch  die 
bloße  anamnestische  Angabe  über  das  kongenitale  Bestehen  ist  bei 
später  konstatierten  Veränderungen  in  einzelnen  Fällen  verwertet 
worden. 

V.  Hofmann  fand  eine  Kopfwunde  bei  einem  4  Monate  alten 
Foetus.  Im  Falle  von  Mathes  wurde  der  Hautdefekt  bei  einem 
25  cm  langen  Foetus,  im  Falle  von  Ahlfeld-Weber  bei  .einer 
Abortivfrucht  von  20  cm  Länge,  im  Falle  von  Keller  bei  einem 
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6  Monate  alten  Foetns  gefunden.  Mace  sah  ein  „Hautfeuster"  eben- 
falls bei  einem  Foetus  im  6.  Monat. 

Die  Form  der  Defekte  ist  meist  rundlich  oder  oval,  seltener 
unregelmäßig,  die  Größe  schwankend  (kleinste  bis  talergroße  Herde !). 
Meist  handelt  es  sich  nur  um  eine  einzige  befallene  Stelle,  doch 
kommen  auch  mehrere  Herde  vor.  H.  v.  Hebra  sah  symmetrisch 
gelagerte  Bänder  von  6,  resp.  4  cm  Länge  und  1  cm  Breite  zu  beiden 
Seiten  des  Kopfes. 

Die  Abgrenzung  gegen  die  gesunde  Haut  ist  gewöhnlich  voll- 
kommen scharf.  In  wenigen  Fällen  ging  der  Defekt  bis  auf  den 
Knochen  in  die  Tiefe. 

Der  Sitz  ist  verschieden:  meist  die  Höhe  des  Scheitels  (Mitte 
der  Pfeilnaht),  oder  eine  Stelle  vor  ihr  auf  einem  Scheitelbein  oder 
mehr  seitlich  über  einem  Tuber  parietale  oder  frontale;  auch  über 
der  großen  Fontanelle  und  selten  hinter  dem  Ohr  sind  Hautdefekte 
konstatiert  worden. 

Histologische  Untersuchungen  liegen  vor  von:  H.  v.  Hebra, 

BONNAIRE,  DiTTRICH,  VÖRNER,  KeLLER. 

H.  V.  Hebra  fand  die  Spalteubildungen  am  Schädel  ausgefüllt 
durch  ein  Gewebe,  das  weder  Cutispapillen,  noch  Haare  oder  Drüsen 
enthielt;  glatte  Muskulatur  und  Unterhautfettgewebe  fehlten.  Das 
Bindegewebe  war  ödematös,  von  weitklaffenden  Lymphspalten  durch- 
setzt; die  Blutgefäße  hielten  horizontale  Richtung  ein.  v.  Hebra 
dachte  an  eine  Entwicklungsstörung:  der  Zustand  der  Oberhaut  schien 
ihm  dem  Zustande  des  2.  Monats,  die  Cutis  dem  des  6.  Monats  zu 
entsprechen.  Unna  faßt  wohl  mit  Recht  das  beschriebene  Bild  als 
einen  Narbenzustand  nach  Verheilung  eines  Cutisdefekts  auf. 

BoNNAiRE  fand  in  einem  seiner  Fälle  folgendes:  die  Epidermis 
bestand  im  Bereich  des  Defektes  nur  aus  einigen  Reihen  platter, 
nicht  verhornter  Zellen;  das  Bindegewebe  zeigte  nur  spindelförmige 
Zellen  in  einer  amorphen  Hülle.  Haare  und  Drüsen  fehlten,  die  Ge- 
fäße schienen  verdickt. 

Mathes  sah  im  Bereich  des  Defektes  ein  junges  zellreiches 
Bindegewebe;  keine  Epidermis,  keine  Haarwurzeln. 

Aus  DiTTRiCHS  Befund  (IL  Fall)  sei  hervorgehoben :  bei  normaler 
Dicke  der  Hornschicht  Quellungszustände  des  Rete  Malpighi,  (?)  De- 
generationen im  Bindegewebe;  keine  Papillen  und  Drüsen,  sowie  kein 
Fettgewebe  im  Bereich  des  Defekts. 

VÖRNER  bringt  eine  sehr  ausführliche  histologische  Untersuchung: 
Danach  ergab  sich  eine  sehr  scharfe  Abgrenzung  gegen  das  gesunde 
Gewebe  und,  abgesehen  von  Besonderheiten  der  zentralen  Partie :  voll- 
kommen normale  Ausbildung  des  bindegewebigen  Anteils  in  der  Dichte 
und  Anordnungsweise  der  Bindegewebsbündel,  wie  der  Verteilung, 
Menge,  Feinheit  und  Färbbarkeit  der  Elastica.  Struktur,  Anordnung  und 
Menge  der  Blutgefäße  ebenfalls  der  Norm  entsprechend.  Keine  Zeichen 
von  Entzündung.  Epitheliale  Einlagerungen  in  die  Cutis 
fehlen  vollkommen,  ebenso  glatte  Muskulatur.  In  der 
Subcutis  kein  Fettgewebe;  an  seiner  Stelle  grob  welliges  Binde- 
gewebe. An  der  Epidermis  im  peripheren  Teil  des  Herdes  keine 
w^esentlichen  Besonderheiten  außer  dem  Fehlen  der  den  Haarbälgen 
und  Schweißdrüsen  entsprechenden  Einsenkungen  in  die  Tiefe ;_  im 
Zentrum  ist  die  Epidermis-Cutisgrenze  eine  glatte  horizontale  Linie. 
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VÖRNER  schließt  nach  seinem  Befunde  völlig  aus,  daß  die  Affektion 
sekundär  etwa  durch  einen  entzündlichen  Prozeß  entstanden  sein 
könnte  und  möchte  einen  Bildungsfehler  annehmen,  dessen  Beginn 
auf  die  früheste  Zeit  des  Fötallebens  zurückginge  und  für  den  er 
traumatische  Voraussetzungen  (Abreißen  amniotischer  Bänder)  ab- 
lehnte. 

Keller  findet  in  der  Umgebung  des  Defektes  einen  Zustand 
der  Haut,  welcher  eher  dem  allgemeinen  Entwicklungszustand  der 
Frucht  (6.  Monat)  entsprach.  Im  Bereich  des  Defekts  lag  ein  Blut- 
schorf, darunter  feinmaschiges  Bindegewebe  mit  großen  bläschen- 
förmigen Kernen.  In  der  Subcutis  grobwellige,  dicke  Bindegewebs- 
fasern; keine  Fettzellen.  Im  Defekt  lagen  gut  entwickelte,  pigment- 
haltige Haare;  Wurzelscheiden  und  Haarpapillen  waren  aber  nicht 
nachweisbar. 

So  lassen  sich  denn  die  kongenitalen  Hautdefekte  am  Schädel 
kaum  auf  einheitliche  Voraussetzungen  zurückführen.  Die  Autoren 
nehmen,  mit  wenigen  Ausnahmen,  amniotische  Voraussetzungen  — 
wenn  auch  in  verschiedener  Weise  —  an :  mangelhafte  umschriebene 
Abhebung  des  Amnion  in  sehr  früher  Zeit,  Traumata  mit  lokaler 
Zerreißung  und  Schrumpfung  des  Amnion,  spätere  entzündliche  Ad- 
härenzen in  breiteren  Bändern  oder  in  Form  der  Hohlstränge,  die 
von  Pinard  und  Varnier  und  von  Ahlfeld  beschrieben  wurden. 
Allemal  aber  wurde  dann  der  Hautdefekt  zurückgeführt  auf  die  trau- 
matische Abreißung  der  Verbindung,  die  zu  den  verschiedensten 
Zeiten  des  Fötallebens  erfolgen  könnte.  So  kann  auch  das  Suchen 
nach  amniotischen  Fäden  an  der  Nachgeburt  (Foetus  von  Mathes) 
erfolglos  bleiben. 

Auch  an  Druckusuren  durch  die  mütterlichen  Beckenknochen, 
durch  Polypen  usw.  wurde  gedacht.  In  einzelnen  Fällen  hatten  die 
Mütter  kurz  vor  der  Geburt  schwere  lokale  Traumata  erlitten  (Fall 
Abele:  Tritt  vor  den  Bauch,  Dieterich:  schwerer  Sturz).  Bürger 
fand  strahlige  Narben  nicht  nur  über  der  Scheitelhöhe,  sondern  auch 
über  beiden  Knien  und  Ellbogen;  sie  waren  unmittelbar  nach  der 
Geburt  noch  zum  Teil  mit  schwarzroten  Borken  bedeckt.  Die  Mutter 
der  Kinder  war  im  4.  Monat  der  Gravidität  auf  den  Leib  gefallen  und 
an  der  Placenta  fand  sich  ein  dieser  Zeit  entsprechender  Foetus 
papyracens.  Es  wurde  deshalb  in  Betracht  gezogen,  daß  durch  jenes 
Trauma  der  eine  Föt  getötet  und  der  andere  verletzt  worden  wäre. 

Die  von  H.  v.  Hebra  und  besonders  von  Vörner  für  ihre 
eigenen  Fälle  gegebene  Annahme,  wonach  eine  reine  umschriebene 
Hypoplasie  und  Aplasie  der  Haut  vorläge,  ist  zum  mindesten  für  die 
Mehrzahl  der  Fälle  abzulehnen,  und  selbst  bei  Vörners  Fall  halte 
ich  die  Möglichkeit  amniogener  Voraussetzungen  nicht  für  ausge- 
schlossen. In  gewissem  Sinne  kommt  Vörner  selbst  auf  diese  zurück, 

I    wenn  er  in  Betracht  zieht,  daß  der  Hautdefekt  einen  ganz  geringen 

1    Grad  einer  pathologischen  Spaltbildung  darstellen  könne. 

1         In  einem  Teil  der  Fälle  wurden  an  den  Trägern  des  Haut- 

'    defektes  noch  andere  Bildungsanomalien  gefunden: 
Billard  :  Hirnbruch. 

1         BoNNAiRE :  Hydrocephalus,  kongenitale  Colobome,  Cystenniere. 

1         Mathes-Ahlfeld  :  überzählige  Finger  und  Zehen. 
Dittrich:  Mikrophthalmus  (2  Fälle). 
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V.  Winkel:  Gaumenspalte;  im  zweiten  Falle:  doppelseitige 
Hasenscharte,  Wolfsrachen,  geteilter  Daumen,  v.  Winkel  bezieht 
diese  Anomalien  insgesamt  auf  amniotische  Einwirkungen. 

In  der  ältesten  Beobachtung,  die  wohl  ins  Gebiet  dieser  kon- 
genitalen Hautdefekte  gehört  (Campbell  1826),  handelt  es  sich  um 
2  Kinder  derselben  Mutter,  die  beide  mit  Geschwüren  am  Schädel  zur 
Welt  kamen. 

Mit  der  Lokalisation  der  kongenitalen  Hautdefekte  am  Schädel 
stimmt  diejenige  mancher  Naevi  ganz  auffällig  überein,  und  so  darf 
wohl  die  Möglichkeit  ins  Auge  gefaßt  werden,  daß  in  dem  Modus  der 
intrauterinen  Abheilung  derartig  lokalisierter  amniogener  Verletzungen 
die  Voraussetzungen  mancher  Naevusbildungen  liegen  könnten.  Ein 
Beweis  für  die  Richtigkeit  einer  solchen  Hypothese  ist  nicht  beizu- 
bringen. 

Am  Kopfe  von  Neugeborenen  kommen  noch  andere  Narben- 
bildungeu  vor,  die  von  den  hier  besprochenen  Anomalien  abgetrennt 
werden  müssen.  So  hat  Kalb  einen  von  mir  selbst  genau  unter- 
suchten Fall  publiziert,  in  dem  doppelseitige,  gruppierte,  feine  Narben 
in  großer  Zahl  gleich  nach  der  Geburt  gefunden  wurden,  die  nach 
Anordnung,  Größe  und  Form  auffällig  an  Zosternarben  erinneiten. 
Vielleicht  handelte  es  sich  um  den  Endausgang  einer  zosterähnlichen 
(doppelseitigen!)  Aflfektion,  die  Sieber  bei  einem  Neugeborenen  in 
einem  noch  frischeren  Stadium  fand,  und  die  er  auf  intrauterine 
trophoneurotische  Störungen  zurückführen  wollte. 

Kongenitale  Hautdefekte  an  anderen  Körperstellen. 

R.  Braun  sah  kongenitale  Hautdefekte  auf  den  beiden  Knien 
und  daneben  eine  sternförmige  Narbe  auf  dem  einen  Knie. 

Goldberger  fand  bei  einem  ausgetragenen,  sonst  gesunden  Kinde, 
mit  dem  zugleich  ein  Foetus  papyraceus  ausgestoßen  wurde,  am  Ab- 
domen unterhalb  der  12.  Rippe  beiderseits  symmetrisch  der  vorderen 
Axillarlinie  entsprechend  je  einen  kreisförmigen  Hautdefekt  von  der 
Größe  eines  Talers  resp.  Zwanzigpfennigstückes.  Von  den  Haut- 
defekten gingen  mehrere  radiale  Narben  aus. 

In  einem  Falle  von  Hochstetter  bestanden  Defekte  von  gleicher 
Lokalisation  und  Beschaffenheit;  auch  in  diesem  Falle  bestand 
Zwillingsschwangerschaft  mit  einem  Foetus  papyraceus. 

Höffel  fand  auf  dem  Rücken  eines  Neugeborenen  einen  Haut- 
defekt in  Form  eines  regelmäßigen  Viereckes  von  9  :  6  cm,  von 
welchem  aus  Hautdefekte  in  Bandform  beiderseits  nach  dem  Ab- 
domen zu  verliefen,  ohne  die  Mittellinie  ganz  zu  erreichen.  Bei  der 
Geburt  war  noch  eine  3  Monate  alte  Frucht  mitausgestoßen  worden. 

In  allen  diesen  Fällen  werden  —  analog  den  Befunden  am 
Kopfe  —  die  Hautdefekte  auf  amniotische  Verklebungen  und 
SiMONARTsche  Bänder  bezogen  und  auf  diese  auch  das  Absterben  der 
Zwillingsfrucht  zurückgeführt. 

Augenscheinlich  ins  selbe  Gebiet  gehört  die  Beobachtung  von 
Fruhinsholz,  die  als  hereditäre  Anomalie  imponiert. 

Das  neugeborene  Kind  zeigte  eine  narbige  Veränderung,  die  fast 
den  ganzen  Bereich  der  Rückenhaut  einnahm,  und  im  einzelnen  ver- 
schiedene, teilweise  auch  keloidartige  Beschaffenheit  besaß.  In  der 
Lumbaigegend  ein  ähnlicher  Narbenherd ;  nur  erscheint  die  Narbe  hier 
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tiefer.  In  der  Umgebung  Herde  von  anscheinend  jüngeren  Narben. 
Nach  außen  und  oben  von  dem  Hauptherd  ziehen  lange  rötliche 
Narbenstreifen.  Eine  kleine,  etwa  fünffrankstückgroße,  oberflächliche 
Narbe  sitzt  in  der  linken  Glutäalgegend.  Keine  weiteren  Mißbildungen. 

Die  Nachgeburt  wurde  genau  untersucht;  es  ergab  sich  nur,  daß 
streckenweise  das  Amnion  nicht  vom  Chorion  abgelöst  werden  konnte. 
Keine  amniotischen  Bänder,  keine  Unregelmäßigkeiten  der  Amnion- 
oberfläche.  An  einzelnen  Stellen  des  Amnion  weißliche,  linsengroße, 
opake  Herde,  die  aber  mikroskopisch  normale  Struktur  aufwiesen. 

Bei  der  20-jährigen  Mutter  dieses  Kindes  bestanden  an  den 
vorderen  Partien  der  Oberschenkel  ebenfalls  sehr  ausgedehnte,  zum 
Teil  keloidartige,  narbige  Veränderungen  (ähnlich  wie  alte  Brand- 
narben), die  ebenfalls  von  Geburt  an  bestehen  sollen.  In 
der  linken  Regio  sacro-iliaca  und  au  der  Vorderseite  beider  Tibio- 
Tarsalgelenke  kleine  weißliche,  sternförmige  Narben.  Am  Schädel 
in  der  Medianlinie  zwei  Herde  von  narbiger  (sklerodermieartiger, 
„Alopecia  congenita",  der  umfangreichere  etwa  fünffrankstück- 
groß,  über  den  Parietalnähten,  der  kleinere  länglich,  etwa  2 : 1  cm, 
am  Hinterhaupt. 

Dieser  Befund  bei  der  Mutter  stellt  also  wohl  die  Kombination 
verheilter  intrauteriner  Cutisdefekte  an  Schädel  und  Extremitäten  dar. 
Fruhinsholz  will  amniogene  Verklebungen  wohl  bei  dem  großen 
Herde  am  Rücken  des  Kindes  in  Betracht  ziehen,  nicht  aber  beim 
Befunde  an  den  Beinen  der  Mutter,  weil  bei  der  normalen  Haltung 
im  Uterus  eine  Berührung  zwischen  der  vorderen  Fläche  der  Ober- 
schenkel und  den  Eihäuten  sehr  unwahrscheinlich  sei. 

Als  angeborener  Zustand  ist  von  Chotzen  der  Befund  einer 
Atrophia  cutis  circumscripta  des  rechten  Armes  bei  einer  50-jährigen 
Frau  gedeutet  worden ;  er  nimmt  eine  Entwicklungshemmung  im  2. 
bis  3.  Fötalmonat  an ;  aber  die  Diagnose  stützt  sich  in  diesem  Falle 
nur  auf  die  anamnestische  Angabe  der  Patientin,  die  außerdem  noch 
„seit  frühester  Kindheit"  eine  Lähmung  des  rechten  Beines  zeigte. 

Brocq  rubriziert  als  „Naevus  atrophicus"  einen  Fall  von  „ange- 
borener Hautatrophie"  mit  Hypertrophie  des  Panniculus  adiposus  und 
Gefäßerweiterungen  (Lokalisation?),  sowie  einen  zweiten  Fall,  bei  dem 
seit  der  Geburt  kleine  uuregelmäißige  Herde  atrophischer  Haut  be- 
standen, die  am  Rumpfe  und  den  Extremitäten  unregelmäßige  zoster- 
artige  Bänder  bildeten.  Stellenweise  waren  auch  Teleangiektasien 
entwickelt. 


Die  hier  besprochenen  Befunde  lassen  sich  ätiologisch,  klinisch 
und  histologisch  auf  keine  Einheit  reduzieren.  Je  nach  der  spezielleren 
Art  der  Fälle,  dem  Sitz,  der  Form  und  der  Ausdehnung  wie  be- 
gleitender Umstände  sind  Aplasien  und  Hypoplasien  im  Sinne  eines 
Anlagefehlers  oder  sekundärer  Hemmungen,  Traumata  verschiedener 
Art,  endlich  auch  Ausheilungsvorgänge  entzündlicher  Prozesse  in  Be- 
tracht zu  ziehen.  Eine  allgemeine  Bezeichnung  als  „Atrophia 
cutis  congenita"  ist  nicht  gerechtfertigt,  ebenso  wenig  aber  auch  die 
Auffassung,  daß  „die  idiopathische  angeborene  Hautatrophie"  eine 
reine  Entwicklungshemmung,  also  einen  „Naevus"  darstelle  (J.Heller). 
Heller  glaubte  allerdings,  wenigstens  in  gewissen  Fällen,  für  diese 
Deutung  besondere  histologische  Details  ins  Feld  führen  zu  können. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2.  46 
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Es  existieren  aber  noch  andere  Zustände,  die  auf  mehr  oder 
minder  allgemeine  Entwicklungsstörungen  im  Bindegewebskörper  der 
Haut  hinweisen.  So  ist  es  zum  mindesten  bei  der  ödematösen 
Form  desSclerema  neonatorum  erlaubt,  an  eine  ungenügende 
Reifung  des  Bindegewebes  zu  denken.  Luithlen  ist  gerade  auf 
Grund  des  Vergleiches  mit  der  Haut  frühgeborener  Föten  zu  dem 
Resultat  gelangt,  daß  das  Skierödem  der  Neugeborenen  ein  gewöhn- 
liches Oedem  der  Haut  sei,  bei  dem  aber  die  Haut  nicht  der  eines 
normal  entwickelten  Neugeborenen,  sondern  einem  früheren  Entwick- 
lungsstadium (meist  der  Fötalhaut  des  6.  — 8.  Monats)  entspreche.  Es 
besteht  geringere  Festigkeit  und  Massigkeit  des  Derma,  die  Gefäße 
sind  dünnwandiger  und  nicht  vollständig  entwickelt,  die  Zirkulations- 
verhältnisse weichen  von  der  Norm  ab,  die  Entwicklung  des  Fett- 
gewebes ist  nicht  abgeschlossen.  Will  man  den  Nachdruck  auf  den 
Zustand  der  Gefäße  legen,  so  bleiben  also  doch  noch  weitere  Eigen- 
tümlichkeiten zu  berücksichtigen,  die  auf  einen  „unfertigen"  Zustand 
der  Cutis  schließen  lassen. 

Weiterhin  können  wir  bei  Zuständen,  die  auf  eine  „Senilitas 
praecox"  der  Haut  bezogen  werden,  die  Hypothese  der  angeborenen 
Entwicklungsstörung  kaum  entbehren. 

Hierher  mag  die  sogenannte  „stationäre  Form  der  Xerodermie" 
(Kaposi)  gehören,  die  von  frühester  Kindheit  an  besteht,  und  die 
Kaposi  speziell  vom  Scleroderma  atrophicum  und  —  mit  Rücksicht 
auf  die  Verdünnung  der  Hautgebilde  —  von  der  Ichthyosis  unter- 
scheidet, für  deren  genauere  Rubrizierung  aber  Kaposis  summarische 
Beschreibung  nicht  völlig  ausreicht. 

Besonders  aber  möchte  ich  hier  Kaposis  Xeroderma  pig- 
mentosum heranziehen  („Lioderma  essentiale",  „Atrophoderma  pig- 
mentosum", Angioma  pigmentosum  et  atrophicum),  dessen  Kar- 
dinalsymptome in  der  Kombination  von  multiplen  Pigmentierungen 
und  Atrophien  der  Haut  bestehen,  zu  denen  noch  in  sehr  vielen 
Fällen  Teleangiektasien  hinzutreten.  Das  Krankheitsbild  entwickelt 
sich  meist  in  früher  Kindheit;  nach  kürzerem  oder  längerem  Bestände 
kommt  es  zur  Entwicklung  von  multiplen  Warzen  und  Tumoren,  die 
meist  als  Carcinome  oder  Sarkome  imponieren. 

Die  Aehnlichkeit  oder  Uebereinstimmung  der  Pigmentierungen 
und  Teleangiektasien  mit  Naevis  ist  so  groß,  daß  sie  Kaposi  besonders 
hervorgehoben  hat  und  zur  wesentlichen  Unterscheidung  nur  das 
stetige  und  rasche  Fortschreiten,  wie  die  kontinuierliche,  atrophische 
Umwandlung  des  Gewebes  betonen  konnte. 

Für  die  Annahme  kongenitaler  Voraussetzungen  sprechen  wesent- 
liche Punkte:  In  typischen  Fällen  beginnt  die  Krankheit  innerhalb 
des  1. — 2.  Lebensjahres;  befallen  werden  verhältnismäßig  oft  Ge- 
schwister, gelegentlich  auch  entferntere  Blutsverwandte,  während  eine 
direkte  Vererbung  von  Eltern  auf  ihre  Kinder  nicht  vorzukommen 
scheint.  Auffällig  ist  aber  die  verhältnismäßige  Häufigkeit  der  Kon- 
sanguinität  in  der  Aszendenz.  Forster  hat  unter  96  Familien,  in 
denen  Xeroderma  pigmentosum  vorkam,  10  zusammengestellt,  in  denen 
die  Eltern  der  Befallenen  Geschwisterkinder  waren,  in  einem  11.  Falle 
handelte  es  sich  um  die  Nachkommenschaft  von  Onkel  und  Nichte 
(Wesolowski)  und  Schonefeld  ergänzt  die  Statistik  auf  17  Fälle 
von  Konsanguinität  der  Aszendenz.  Dabei  ist  eine  Beobachtung  von 
Low  besonders  interessant,  weil  hier  die  Mutter  zweier  Kranker, 
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die  mit  ihrem  Vetter  verheiratet  war,  eine  Pigmentauomalie  in  Form 
starker  Pigmentation,  Epheliden  und  Vitiligoflecke  zeigte;  der  Be- 
fund deutet  also  auf  eine  Steigerung  der  pathologischen  Veranlagung 
durch  die  Vereinigung  verwandter  Keime. 

Wenn  nun  das  Xeroderma  pigmentosum  als  „Lichtreaktiou"  auf- 
gefaßt wird,  so  ist  damit  selbstverständlich  die  Bedeutung  der  kon- 
genitalen Voraussetzungen  nicht  erschüttert;  denn  es  erkranken  eben 
nur  „veranlagte"  Individuen.  Allerdings  sprechen  Fälle  von  Xero- 
derma tardum  dafür,  daß  die  Disposition  auch  lange  latent  bleiben 
wie  erworben  werden  kann. 

Mit  Rücksicht  auf  das,  was  über  die  Naevustumoren  zu  sagen 
war,  ist  von  größtem  Interesse  die  Polymorphie  der  Geschwülste 
beim  Xeroderma  pigmentosum.  Man  hat  diese  nach  ihren  klinischen, 
wie  histologischen  Charakteren  meist  als  Carcinome  gedeutet,  aber 
auch  teilweise  als  Sarkome  aufgefaßt.  Einzelne  Autoren  betonen  die- 
selbe Schwierigkeit  der  Rubrizierung  wie  bei  den  naevogenen  Ge- 
schwülsten. Auffällig  ist,  daß  solche  „maligne"  Tumoren  sich  in 
größerer  Zahl  durch  Jahre  hindurch  bilden  können,  ohne  daß  das 
Allgemeinbefinden  der  Xeroderma-Kranken  notleidet.  Auch  andere 
Geschwulstformen  (Papillome,  Angiome,  Peritheliom,  Endotheliom, 
Keloid,  Fibrom,  Trichoepitheliom)  sind  beschrieben. 

Auch  abgesehen  von  den  Tumoren  ist  das  histologische  Bild  der 
Haut  bei  der  Erkrankung  nicht  einheitlich  zu  beurteilen.  Speziell 
Befunde  wie  das  Vorkommen  von  Naevuszellnestern  (Halle),  oder 
die  Hypertrophie  der  Drüsen  im  Gegensatz  zu  ihrem  häufigeren 
Schwund  sind  besonders  zu  notieren,  das  collagene  Gewebe  ist  meist 
reduziert,  aber  auch  hypertrophiert  gefunden  worden,  die  Elastica 
können  vollkommen  fehlen.  In  der  Verschiedenheit  der  Befunde 
drückt  sich  wohl  nicht  nur  eine  Differenz  der  untersuchten  Krank- 
heitsstadien, sondern  möglicherweise  auch  eine  primäre  Abweichung 
von  der  normalen  Struktur  aus. 

Im  Zusammenhange  mit  kongenitalen  Dyskeratosen  (speziell  bei 
der  „dystrophischen  Form  der  Epidermolysis  bullosa")  finden  sich 
Atrophien  der  Haut,  die  gleichfalls  auf  angeborene  Voraussetzungen 
hindeuten  und  speziell  ein  von  mir  beschriebener  Fall  legt  Beziehungen 
zum  Xeroderma  pigmentosum  nahe. 

Vielleicht  kommen  auch  bei  anderen  Formen  „erworbener  idio- 
pathischer Hautatrophie''  in  einzelnen  Fällen  kongenitale  Momente 
in  Betracht,  zumal  wenn  es  sich  etwa  um  hereditäres  Vorkommen 
handelt  (bei  Seifert  in  4  Generationen!). 

Engmann  und  Mook  haben  bei  Epidermolysis  bullosa  einen 
Mangel  elastischen  Gewebes  in  der  papillären  und  subpapillären 
I  Schicht  der  Cutis,  sowie  nur  spärliche  und  mißgestaltete  elastische 
'  Fasern  in  den  tieferen  Schichten  gefunden,  und  zwar  auch  an  an- 
scheinend normalen  Hautstellen,  nachdem  Stanislawski  bereits  das 
Fehlen  der  Elastica  in  den  Krankheitsherden  bemerkt  hatte.  E.  und 
I  M.  wollen  ihren  Befund,  der  auch  von  Kaniky  und  Sutton  bestätigt 
wird,  für  die  Erklärung  der  Krankheit  verwerten. 
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PseudoXanthoma  elasticum. 

In  einem  Teil  der  Fälle  von  Pseudoxanthoma  elasticum 
(Darier),  einem  Zustande,  der  sich  im  Groben  in  einer  Schlafiheit 
der  Haut  mit  Elastizitätseinbuße  äußert,  findet  sich  mikroskopisch 
eine  „Elastorrhexis"  mit  Schwellung  und  krümeligem  Zerfall  der 
elastischen  Fasern.  Der  degenerative  Zustand  der  Elastica  ist  bei 
diesen  Zuständen  entscheidend. 


Pseudoxantlioma  elasticum. 
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A¥ir  werden  veranlaßt,  diesen  Befund  hier  zu  besprechen,  weil 
das  Pseudosanthoma  elasticum  sich  schon  in  früher  Kindheit  zeigen 
und  bei  mehreren  Mitgliedern  einer  Familie  auftreten  kann.  (Wer- 
ther: Von  6  Geschwistern  sind  3  erkrankt.  Gutmann:  Von  4  Ge- 
schwistern sind  3  krank.)  So  fand  Werther  die  Anomalie  als  eine 
kongenitale  Dystrophie  auf;  Gutmann  spricht  gar  von  einem  Naevus 
elasticus.  Diese  Bezeichnung  wäre  eventuell  für  solche  Fälle  zu 
'reservieren,  in  denen  eine  Vermehrung  des  elastischen  Gewebes 
(„Elastom")  besteht  (Fälle  von  Dübendorfer,  F.  Juliusberg). 

BosSELiNis  Mitteilung  über  Pseudo-Kolloid- Milium,  das 
bei  2  Brüdern  im  Knabenalter  als  anscheinend  primäre  Veränderung 
auftrat,  spricht  dafür,  daß  auch  bei  dieser  Erkrankung  (=Kolloid-Mi- 
lium,  Wagner),  die  im  wesentlichen  eine  kolloide  Degeneration  des 
kollagenen  und  elastischen  Gewebes  darstellt,  wenigstens  in  einzelnen 
Fällen  an  kongenitale  Voraussetzungen  gedacht  werden  darf. 

Besonderheiten  der  Elastica  lassen  damit  rechnen,  daß  diese 
Elemente  bei  Entwicklungsstörungen  der  Haut  in  spezieller  Weise 
und  unter  Umständen  elektiv  betroffen  werden  könnten.  Als  Produkte 
später  und  sekundärer  Differenzierung  beweisen  sie  auch  nach  ihrer 
Ausbildung  eine  große  Labilität  besonders  toxischen  Einflüssen  gegen- 
über; und  das  Bestreben,  die  Degeneration  der  Elastica  auf  toxische 
Voraussetzungen  zurückzuführen,  macht  sich  ja  in  weitem  Umfange 
geltend  und  eigenartige  Formen  der  Degeneration  scheinen  auf  spezielle 
Gifte  zurückzugehen  (cf.  Bloch,  Körnige  Elastolyse  bei  Bence-Jones- 
scher  Albuminurie).  So  darf  wohl  daran  gedacht  werden,  daß  intra- 
uterine und  speziell  toxische  Voraussetzungen  eine  Hemmung  und 
Verzögerung  in  der  Ausbildung  der  Elastica  bedingen  könnten,  oder 
daß  eine  krankhafte  Resistenzverminderung  gegenüber  postfötalen 
Einflüssen  auf  solchen  angeborenen  Voraussetzungen  beruhen  könnte. 

Das  Verhalten  der  Elastica  bei  manchen  Hautaflektionen,  so 
z.  B.  in  einzelnen  Fällen  von  Xeroderma  pigmentosum,  kommt  solchen 
Erwägungen  entgegen. 
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Ein  sehr  interessanter  Fall  der  Cutis  laxa  wird  schon  aus  dem 
Jahre  1657  erwähnt.  Der  23-iährige  Patient,  ein  Spanier  Georgius 
Albes,  faßte  mit  der  linken  Hand  die  Haut  der  rechten  Brust  und 
Schulter  und  zog  sie,  bis  sie  seinen  Mund  berührte,  oder  indem  er 
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die  Haut  unter  seinem  Kinn  mit  beiden  Händen  faßte,  konnte  er  sie 
wie  einen  Bart  nach  abwärts  ziehen,  bis  sie  seine  Brust  berührte, 
oder  nach  aufwärts,  bis  sie  Aug-en  und  Gesicht  bedeckte  usw.  Los- 
gelassen, zog  sich  dann  die  Haut  von  selbst  zurück.  Dies  alles  war 
nur  auf  der  rechten  Seite  des  Körpers  ausgebildet;  „es  war  eine 
Krankheit,  kein  durch  Uebung  ausgebildetes  Kunststück".  (Publiziert 
von  John  Bell  1826.) 

Bei  dieser  öfter  beschriebenen  Anomalie  hat  Kaposi  ein  Stehen- 
bleiben des  Cutisgewebes  auf  embryonalem  Zustande,  also  eine  Hem- 
muugsbildung  in  I3etracht  gezogen.  Kopp  dachte  an  einen  kongenitalen 
(vielleicht  atavistischen?)  Defekt  der  Bindegewebsstränge,  welche  die 
Haut  normalerweise  mit  den  unterliegenden  Geweben  verbinden. 
Du  Mesnil  betonte  eine  myxomatöse  Beschaffenheit  des  Hautbinde- 
gewebes, die  er  als  Entwicklungshemmung  auffaßte.  Aber  Williams 
und  Unna,  die  denselben  Patienten  („den  anatomischen  Wundermenschen 
mit  der  Gummihaut")  untersuchten,  konnten  die  Anschauung  Du  Mes- 
NiLS  nicht  bestätigen.  Die  sehr  gute  Ausbildung  und  geringe  Degene- 
ration des  elastischen  Gewebes  („Cutis  hyperelastica  Unna"),  wie 
das  sehr  späte  Auftreten  der  Anomalie  (beim  Erwachsenen)  spricht 
vor  allem  gegen  eine  Entwicklungshemmung  im  Sinne  Du  Mesnils. 
Aber  wenn  das  merkwürdige  Krankheitsbild  so  den  degeuerativen 
Prozessen  zugerechnet  werden  müßte,  so  bleibt  doch  die  Annahme, 
daß  die  befallene  Haut  in  der  Anordnung  und  im  quantitativen  Ver- 
hältnis der  einzelnen  Cutisbestandteile  von  Haus  aus  anormal  sei  und 
daß  eine  besondere  Beschaffenheit  des  Kollagens  eine  Rolle  spiele. 

Das  Entscheidende  ist  die  abnorme  Dehnbarkeit  der  Haut  in 
sich.  Die  Bezeichnung  „Cutis  laxa"  ist  irreführend,  weil  die  ge- 
dehnte Haut  wieder  zu  ihrem  früheren  Zustande  zurückkehrt:  aber 
auch  die  Bezeichnung  „Cutis  hyperelastica"  muß  auf  Einwände  stoßen, 
da  die  Haut  der  Dehnung  nur  sehr  wenig  Widerstand  entgegensetzt ; 
ihre  Elastizität  ist  —  nach  der  Ausdrucksweise  der  Physiker  —  sehr 
gering,  aber  sehr  vollkommen.  Man  würde  wohl  besser  eine  neutrale 
Benennung  wählen:  „Gummihaut",  „Kautschukhaut". 

Der  Zustand  erinnert  durchaus  au  das  normale  Verhalten  der 
Haut  vieler  Säugetiere,  was  auch  Riehl  hervorhebt. 

Der  Cutis  laxa  stellt  Ketly  den  Befund  der  „Chalodermie" 
(Schlafifhaut)  gegenüber,  bei  der  infolge  einer  gewaltigen  Vermehrung 
des  Unterhautzellgewebes  das  Gewicht  der  Haut  an  einzelnen  Körper- 
partien (Gesäßgegend  I)  derart  zugenommen  hat,  daß  die  Haut  passiv 
gedehnt  wird  und  in  sonderbaren  Falten  herabhängt.  Für  irgend- 
welche angeborene  Voraussetzungen  findet  Ketly  keinen  Anhalt;  er 
denkt  sich  den  Zustand  als  die  Folge  früherer  lokaler  Entzündungs- 
prozesse. 

Auch  die  Cutis  verticis  gyrata  (Unna)  =  Pachydermie 
voiticillee  occipitale  (Audry)  hat  mit  der  Cutis  laxa  nichts  gemein. 
Diese  Aifektion  ist  zuerst  von  Jadassohn  1906  geschildert  und  seit- 
dem von  einer  Reihe  von  Autoren  beschrieben  worden  (Unna, 
V.  Veress,  Pospelow,  Bogrow,  Vignolo-Lutati.  Der  Zustand 
manifestiert  sich  durchweg  erst  im  mittleren  Lebensalter  an  der 
Schädelhaut  männlicher  Individuen  mit  groben  dicken,  meist  dunklen 
Haaren ;  er  besteht  in  einer  eigenartigen  Furchung,  Verdickung  und 
Erweiterung  der  Haut,  d.  h.  die  Haut  ist  als  Ganzes  für  ihre  Unter- 
lage zu  groß  und  legt  sich  deshalb  in  Falten,  wobei  sonderbare,  an 
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die  Gyri  und  Sulci  des  Gehirns  erinnernde  Berge  und  Täler  ent- 
stehen. 

Jadassohn  betonte  die  prinzipielle  Möglichkeit  einer  Einreihung 
unter  die  Naevi,  da  es  sich  um  einen  umschriebenen  Ueberschuß  von 
normalem  Cutisgewebe  handele.  Unna  hält  einen  Bestand  seit  früher 
Kindheit  nicht  für  wahrscheinlich,  lehnt  aber  eine  Auffassung  als 
naevus-artige  hypertrophische  Bildung  nicht  ab;  er  hebt  hervor,  daß 
eine  analoge  allgemeine  Vergrößerung  durch  Zunahme  des  Breiten- 
und  Dickenwachstums  der  Haut  bei  gewissen  seltenen  umschriebenen, 
meist  pigmentierten  Naevis  besteht,  die  beetartig  über  das  Haut- 
niveau hervorragen.  Auch  v.  Veress  zieht  eine  angeborene  Ver- 
anlagung in  Betracht,  denkt  aber  mehr  an  eine  Folgeerscheinung 
chronischer  Entzündungen  der  Kopfhaut.  Diese  Ansicht  teilen  die 
meisten  Autoren,  die  sich  seitdem  zu  der  Frage  geäußert  haben. 

Endlich  ist  hier  noch  die  Dermatolyse  (Alibert)  =  Chalazo- 
dermie  (Bazin)  zu  besprechen.  Bei  dieser  hängt  in  umschriebenem 
Bezirke  die  Haut  in  schlaffen,  sich  nicht  mehr  ausgleichenden,  sondern 
allmählich  immer  stärker  werdenden  Falten  herab.  Die  Anomalie  ist 
meist  als  ein  kongenitaler  Hautüberschuß  aufgefaßt  worden  mit  der 
Neigung  zur  allmählichen  Verstärkung,  und  es  können  ganz  groteske 
Bilder  dadurch  entstehen,  daß  mehrere  Lappen  wie  bei  einer  Falten- 
pelerine übereinander  herabhängen.  Nach  den  Prädilektionsstellen 
hat  schon  Alibert  eine  palpebrale,  fasciale,  cervikale,  ventrale  und 
genitale  Dermatolyse  unterschieden ;  doch  können  fast  alle  Körper- 
stellen befallen  werden. 

Ein  alter  Fall  von  Graf  (1836),  auf  den  Esmarch  und  Kulen- 
KAMPFF,  1.  c.  S.  204,  genauer  eingehen,  ist  interessant,  weil  er  zeigt, 
wie  die  Anomalie  sich  in  einer  Familie  in  gleicher  Lokalisation  durch 
drei  Generationen  vererbt  hatte  und  bei  allen  Befallenen  erst  im 
Alter  zwischen  40  und  50  Jahren  auftrat. 

Bei  Grafs  Patienten  hatte  sich  im  Alter  von  47  Jahren  ohne 
erkennbare  Ursache  eine  Hauterschlaff'ung  und  Faltenbildung  an  der 
linken  Seite  des  Halses  und  dann  an  den  beiden  unteren  Augenlidern 
ausgebildet.  An  den  bezeichneten  Stellen  liegen  vollständige  Säcke, 
indem  die  befallenen  Hautteile  sich  immer  mehr  verdünnten  und  sich 
in  einzelne  Längs-  und  Querfalten  legten. 

Graf  teilt  folgenden  Stammbaum  mit: 

^(erkrankte  mit 
I    'i?  Jahren) 


O       9    erkrankte  mit 
I        ■'"45  Jahren  (unverheiratet) 

erkrankte  nnit 
47Jahren. 

Solche  Fälle  von  Dermatolyse  oder  „Elephantiasis  saccularis" 
sind  vom  Fibroma  moUuscum  und  den  moUuskiformen  Naevis  und 
damit  auch  von  der  RECKLiNGHAusENSchen  Krankheit  um  so  weniger 
abzutrennen,  als  auch  bei  ausgesprochenen  Fällen  dieser  letzteren 
derartige  elephantiastische  Bildungen  sich  finden  (Tschernoguboff, 
Fox). 

Margain  beschreibt  eine  Dermatolj^se  beider  Gesäßhälften  bei 
generalisierter  Neurofibromatose. 


erkrankte  mit  43Jahren,0^ 

(ohne  Nachkommen) 
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Eine  riesige  molluskiforme  Naevusbildung,  welche  am  Scrotum 
und  der  Glutäalgegend  saß  und  hier  durchaus  dem  Bilde  der  Dermato- 
lyse  entsprach,  habe  ich  als  Teilerscheinung  eines  mächtigen  Tierfell- 
naevus  bei  einem  4-jährigen  Knaben  gesehen,  xlnaloge  Fälle  sind 
von  Eichhoff  u.  a.  beschrieben. 

Wenn  sich  aus  solchen  Beobachtungen  Beziehungen  der  Dermato- 
lyse  zu  Naevusbildungen  ergeben,  so  dürfte  speziell  doch  bei  Fällen, 
in  denen  sich  die  eigentümliche  Beschalfenheit  der  Haut  erst  in 
höherem  Alter  herausbildet,  eine  gewisse  Reserve  geboten  sein;  mir 
scheint,  daß  gleichartige  Erscheinungen  sich  als  Endstadien  sehr 
geringfügiger,  aber  eminent  chronisch  verlaufender  Entzündungs- 
prozesse der  Haut  herausstellen  können. 
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Elephantiasis  congenita. 

Die  zuletzt  besprochenen  Befunde  führen  uns  ins  Gebiet  der  an- 
geborenen Elephantiasis,  über  die  hier  einige  zusammenfassende  Be- 
merkungen um  so  notwendiger  erscheinen,  als  wir  ihre  einzelnen 
Unterarten  an  verschiedenen  Stellen  zur  Besprechung  bringen.  Das 
Gemeinsame  der  angeborenen  elephantiastischen  Formen  liegt  in  der 
Volumenzunahme  der  Haut  und  des  Unterhautzellgewebes,  die  durchaus 
nicht  immer  als  fertiger  und  abgeschlossener  Zustand  auf  die  Welt 
gebracht  wird,  sondern  sich  viel  häufiger  aus  geringfügigen,  bei  der 
Geburt  „nur  der  Anlage  nach  bemerkbaren"  Veränderungen  extra- 
uterin weiterentwickelt:  „Insofern  nun  aber  neben  jenen  patho- 
logischen Veränderungen  der  bindegewebigen  Elemente  sich  bei  den 
angeborenen  Formen  in  einem  weit  höheren  Maße  und  in  mehr 
selbständiger  und  bedeutungsvollerer  Weise  auch  andere  Gewebe 


Elephantiasis  congenita. 


689 


(Blut-,  Lymphgefäße  und  Nerven)  mitbeteiligen,  des  weiteren  auch 
jene  für  die  erworbene  Elephantiasis  als  Regel  so  charakteristische 
diffuse  Ausbreitung  des  Prozesses  bei  der  angeborenen  meistens  nicht 
vorhanden  ist,  sondern  es  sich  viel  häufiger  um  gewächsähnliche 
Bildungen  handelt,  ist  auch  die  Mannigfaltigkeit  der  Erscheinungen 
eine  weit  größere  und  die  Scheidung  in  gesonderte  Gruppen  weit 
schwieriger  (Esmarch  und  Kulenkampff). 

EsMARCH  und  Kulenkampff  versuchen  eine  Einteilung  in 
zwei  große  Gruppen: 

A.  Elephantiasis  mit  besonderer  Beteiligung  des  Lymphgefäß- 
systems. 

B.  1)  Elephantiasis  teleangiectodes. 

2)  Einfache  oder  Lappen-Elephantiasis  (E.  fibromatosa). 

3)  Elephantiasis  neuromatodes. 

Die  drei  letzten  Formen  werden  nach  dem  Ueber wiegen  des 
einen  oder  anderen  Gewebes  unterschieden;  mancherlei  Uebergangs- 
formen  und  Kombinationen  werden  betont. 

Nicht  immer  kann  die  Unterscheidung  zwischen  kongenitaler 
Elephantiasis  und  partiellem  Riesenwuchs,  der  auch  die  tieferen  Teile 
und  speziell  die  Knochen  mehr  oder  minder  gleichmäßig  mitbefällt, 
einwandfrei  gelingen,  zumal  da  Röntgendurchleuchtungen  in  Fällen 
anscheineud  reiner  Elephantiasis  der  Haut  Knocheuanomalieu  gezeigt 
haben  (eigene  Beobachtung  I) ;  wie  weit  es  sich  dabei  um  koordinierte 
Erscheinungen  oder  um  ein  Abhängigkeitsverhältnis  durch  geänderte 
Ernährungsbedingungen  handelt,  ist  ebenso  wenig  generell  zu  ent- 
scheiden, wie  bei  der  Hypoplasie  von  Knochen,  die  neben  der 
Elephantiasis  bestehen  kann. 

Unmöglich  ist  weiterhin  eine  vollkommene  Scheidung  zwischen 
angeborener  und  erworbener  Elephantiasis  und  eine  einwandfreie 
Trennung  von  „echter  Elephantiasis"  und  „Pseudoelephantiasis",  zumal 
wenn  histologische  Untersuchungen  fehlen. 

Reinbach  hat  als  erster  betont,  daß  gewisse  Fälle  von  ange- 
borener Elephantiasis  histologisch  wie  klinisch  mit  der  erworbenen 
Elephantiasis  vollkommen  übereinstimmen  können.  Sein  Fall  war 
ausgezeichnet  durch  das  Vorhandensein  von  Mißbildungen  an  Nase, 
Augenbrauen  und  Oberlippe,  durch  amniotische  Einschnürungen  an 
den  Fingern  und  der  rechten  Hand  und  den  Zehen  des  linken  Fußes 
wie  durch  eine  tiefe  ringförmige  Einschnürung  des  rechten  Unter- 
schenkels; distal  von  diesen  war  die  Extremität  unförmig  elephan- 
tiastisch  verdickt. 

Analoge  Fälle  waren  schon  früher  von  Miram,  Spietschka, 
MoNCORVo  u.  a.  beschrieben  und  sind  seitdem  von  Mainzer  u.  a. 
publiziert  worden.  Die  Bedeutung  der  amniotischen  Schnürfurchen 
ist  nicht  genügend  klargelegt. 

Elephantiasis  fibrosa  congenita  und  Recklinghausensche  Krankheit. 

Unna  unterscheidet: 

1)  Gleichmäßige  starke  Verdickungen  der  Haut  der  Extremitäten, 
Genitalien,  seltener  des  Kopfes  und 

2)  Zirkumskripte,  aber  bedeutende  Hautfalten,  die  dann  meist 
am  Rumpf  oder  Hals  entspringen  und  lappenartig  herabhängen. 
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Kapitel  VII. 


Mangels  ausreichender  mikroskopischer  Untersuchungen  konnte 
sich  Unna  nur  vermutungsweise  dahin  äußern,  daß  es  sich  bei  den 
Fällen  der  ersten  Gruppe  um  eine  Stauungsfibromatose  durch  ange- 
borene Gefäßanomalien,  bei  der  zweiten  Gruppe  dagegen  um  einen 
naevusartigen  Gewebsüberschuß  handele.  Man  wird  aber  gerade  bei 
angeborenen  Elephantiasisformen,  auch  wenn  sie  klinisch  der  ersten 
Gruppe  Unnas  entsprechen,  mit  Fällen  zu  rechnen  haben,  in  denen 
Bindegewebsvermehrung  und  Gefäßveränderungen  sich  kombinieren, 
und  in  denen  die  Auffassung  der  koordinierten  Mißbildung  zu  Recht 
bestehen  dürfte.  Eine  endgültige  Deutung  beim  Einzelfalle  kann 
aber  auf  unüberwindliche  Schwierigkeiten  stoßen. 

Die  Bindegewebswucherung  könnte  die  Folge  von  Zirkulations- 
störungen, von  abgelaufenen  entzündlichen  Voraussetzungen,  von 
toxischen  Reizen,  wie  endlich  einer  dem  Bindegewebe  immanenten 
Fähigkeit  zur  Hyperplasie  (Spietschka!)  seih  (cf.  Fälle  von  kon- 
genitaler „fibröser"  Elephantiasis  bei  Moncorvo,  Reinbach,  Mainzer, 
Bernhard  und  Blumenthal).  In  letzterem  Falle  war  die  Aus- 
bildung von  Lymphangiektasien  so  gering,  daß  sie  die  feste  durch  die 
Bindegewebsentwicklung  bedingte  Struktur  der  dilfusen  Hautschwellung 
in  keiner  wesentlichen  Weise  beeinflussen  konnte. 

Den  umschriebenen  Formen  angeborener  fibröser  Elephantiasis 
gehören  die  Fälle,  die  Esmarch  und  Kulenkampff  als  einfache  oder 
Lappenelephantiasis  registrieren,  soweit  es  sich  nicht  um  Neuro- 
fibromatosen oder  Mischformen  mit  solchen  handelt.  Dieser  um- 
schriebenen Elephantiasisform  entsprechen  die  oben  bei  der  Dermato- 
lyse  angeführte  Beobachtung  von  Graf  wie  Motts  Fälle  von 
„Pachydermatocele". 

Esmarch  und  Kulenkampff  stellen  die  Lappenelephantiasis 
anatomisch  mit  dem  Fibroma  molluscum  zusammen  und  heben  hervor, 
daß  sich  die  Anomalie  häufig  mit  einer  Verfärbung  der  Haut  und  mit 
Malern  aller  Art  vergesellschaftet,  und  diese  Kombination  mit  diffuser 
Hyperpigmentation,  mit  Pigment-,  Gefäß-  und  Haarnaevis  kommt 
namentlich  auch  in  örtlicher  Beziehung  zu  den  elephantiastisch  ver- 
änderten Hautstellen  vor  (s.  bei  Moncorvo).  Virchow  hat  schon 
in  den  „krankhaften  Geschwülsten"  betont,  daß  es  eine  kontinuier- 
liche Reihe  gebe,  die  von  der  diffusen  Elephantiasis  über  die  Be- 
funde der  Lappenelephantiasis  zu  den  multiplen  Fibromen  und  papillären 
Wucherungen  hinüberführe.  Es  ergibt  sich  das  schon  erwähnte  Zq- 
sammentreff'en  der  Lappenelephantiasis  mit  typischen  Erscheinungen 
der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit,  und  es  bleibt  so  nur  noch  zu 
erörtern,  wie  die  klassischen,  multiplen,  weichen  Hautfibrome  dieser 
Erkrankung  aufzufassen  sind. 

V.  Recklinghausen  hat  selbst  hervorgehoben,  daß  es  sich  nicht 
nur  um  Neurofibrome,  d.  h.  um  Tumoren  handelt,  die  von  der  Binde- 
gewebsscheide  der  Nerven  ausgehen,  sondern  daß  auch  der  binde- 
gewebigen Scheide  der  Gefäße  wie  der  Bindegewebshülle  der  Schweiß- 
drüsen und  der  Haarbälge  ein  Anteil  an  dem  Aufbau  solcher  Geschwülste 
zukomme.  Es  darf  heute  wohl  als  sicher  gelten,  daß  bei  der  Reckling- 
HAusENschen  Krankheit  auch  multiple  weiche  Fibrome  der  Haut 
existieren,  denen  die  Beziehung  zu  den  Nervenscheiden  fehlt. 

Aber  es  bleiben  noch  die  Mollusca  fibrosa  (Fibromata 
mollusca)  übrig,  die  eine  wesentliche  Quote  der  Hautsymptome  bei 
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der  RECKLiNGHAUSENscheii  Krankheit  abgeben  können,  v.  Reckling- 
hausen deutet  sie  als  Lymphangioübrome ;  aber  damit,  daß  er  nahe 
Beziehungen  zu  dem  Lymphangioma  tuberosum  multiplex  (Kaposi) 
fand,  rührte  er  an  ein  Gebiet,  dessen  Zugehörigkeit  zu  den  Gefäß- 
geschwülsten seitdem  mit  guten  Gründen  bestritten  worden  ist,  und  das 
für  die  Nävi  cystepitheliomatosi  in  Anspruch  genommen  wird.  Das  ist 
um  so  interessanter,  als  Unna  schon  lange  auch  die  Mollusca  fibrosa 
als  weiche  Xaevi  und  damit  als  epitheliale  Gebilde  aufgefaßt  hat.  Die 
jungen  Mollusca  sind  nach  seiner  Meinung  ödematisierte.  weiche 
Naevi,  und  es  ergeben  sich  ihm  alle  möglichen  Uebergänge  und 
Zwischenfornien  zwischen  „maulbeerartigen"  und  molluscumartigeu 
Naevusformen.  Wie  weit  es  ihm  dabei  gelungen  ist,  die  epitheliale 
Abkunft  der  Gebilde  zu  erweisen,  bleibe  dahingestellt.  Man  muß 
aber  zugeben,  daß  auch  die  anscheinend  rein  fibrösen  Mollusca  der 
RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit  in  ihrer  Neigung  zu  Cystenbildungen. 
mj'xomatöser  Degeneration,  maligner  Umwandlung  (nach  Adrian  in 
11,8  Proz.  der  Fälle!)  Besonderheiten  verraten;  und  gewisse  Struktur- 
eigentümlichkeiteu  der  Haut  (Zellreichtum  des  Bindegew^ebes,  unvoll- 
kommene Entwicklung  und  variable  Richtung  der  Faserbündel, 
Anomalien  des  elastischen  Netzes  usw.)  veranlassen  manche  Autoren, 
wie  z.  B.  Darier,  diesen  Gebilden  zum  mindesten  eine  Sonder- 
stellung einzuräumen. 

Bei  der  „Lappenelephantiasis''  der  RECKLiNGHAUSENscheu  Ivi'ank- 
heit  handelt  es  sich  zum  mindesten  in  einem  großen  Teil  der  Fälle 
um  nichts  anderes  als  gigantische  Mollusca  fibrosa. 

Die  RECKLiNGHAUSENsche  Krankheit  gibt  uns  eine  Fülle  von 
offenen  Fragen  und  ungelösten  Rätseln,  und  v.  Recklinghausen 
sagt  selbst:  „So  lange  wir  nicht  wissen,  warum  überhaupt  etwas  Or- 
ganisches wächst,  und  so  lange  wir  bei  diesen  Tumoren  die  Quelle, 
woher  dem  fötalen  Gewebe  diese  dämonische  Gewalt  zukommt,  nicht 
bezeichnen  oder  aber  irgendeine  besondere  Substanz,  ein  Ferment 
für  dieses  Wachstum,  unseren  Sinnen  erfaßbar,  nicht  darstellen 
können,  so  lange  ist  wohl  nichts  naturgemäßer  als  das  Bekenntnis, 
daß  wir  nicht  wissen,  welche  Art  Einrichtung  die  zur  Neurofibromatose 
disponierten  Individuen  in  ihren  Scheiden  der  Nerven.  Gefäße  usw. 
mit  auf  die  Welt  bringen.''  Aber  wir  können  uns  damit  begnügen, 
gerade  aus  der  Vielartigkeit  der  Hautanomalien  und  der  Naevus- 
formen,  die  sich  neben  der  Neurofibromatose  findet  und  der  Mannig- 
faltigkeit ihrer  Kombinationen  mit  genügender  Sicherheit  auf  eine 
weitgehende  Entwicklungsstörung  der  Haut  zu  schließen;  wir  haben 
angeborene  Gewebsüberschüsse  vor  uns,  von  denen  viele  am  besten 
als  Hamartome  zu  rubrizieren  sind,  und  wenn  die  histologische 
Deutung  umstritten  bleibt,  so  ist  das  schließlich  nur  ein  Argument 
zugunsten  der  gegebenen  allgemeinen  Auffassung. 

Die  Kombination  der  Hautbefuude  mit  den  verschiedenartigsten 
Mißbildungen  anderer  Organe  und  das  familiäre  und  hereditäre  Vor- 
kommen sind  dieser  Deutung  nur  günstig.  Den  ersten  Punkt  haben 
wir  oben  (S.  665)  abgehandelt;  die  Erblichkeit  ist  so  häufig,  daß  sie 
nicht  durch  Einzelbeispiele  belegt  zu  werden  braucht.  Ich  verweise 
nur  auf  die  zusammenfassende  Bearbeitung  von  Lange,  der  46  Be- 
obachtungsreihen zusammengestellt  hat;  danach  ist  die  Reckling- 
HAusENsche  Krankheit  konstatiert  • 
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Kapitel  YII. 


2mal  in  4  Generationeu  einer  Familie 
20  „    „  2 

12  „    bei  Geschwistern 

Interessanterweise  ergeben  die  Stammbäume  auch  Anhaltspunkte 
für  eine  Steigerung  degenerativer  Veranlagungen  in  solchen  Familien. 
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Bindesubstanzgescli  Wülste. 

Andere  Bindesubstanzgeschwülste  der  Haut  sind  hier  nicht  aus- 
führlich zu  besprechen.  Sie  haben  für  uns  besonderes  Interesse  da, 
wo  die  allgemeine  Annahme  der  angeborenen  Voraussetzungen  solcher 
Tumoren  durch  irgend  welche  spezielle  Momente  unterstützt  wird, 
und  wo  der  Bau  der  Gebilde  auf  eine  Hamartie  hindeutet. 

Wir  beschränken  uns  auf  einige  Bemerkungen: 

Fibrome:  Multiple  harte  Fibrome  kommen  selten  vor:  sie 
können  sich  neben  den  typischen  Erscheinungen  der  Recklinghausen- 
schen  Krankheit  zeigen. 

Eine  interessantes  Vorkommnis  bedeutet  in  dem  Falle  Gold- 
ziEHERs  die  Kombination  eines  Fibroms  des  oberen  Lids  mit  Riesen- 
wuchs (?)  der  Haut  und  Asymmetrie  des  Gesichtes. 

K  e  1 0  i  d  e.  Für  die  Entstehung  der  K  e  1  o  i  d  e  will  man  sich  auf 
eine  angeborene  Disposition  der  Haut  beziehen,  ohne  diese  genauer 
umschreiben  zu  können :  sie  wird  nicht  nur  beim  Spoutankeloid,  son- 
dern auch  beim  Xarbenkeloid  in  Betracht  gezogen. 

Schwimmer  sah  an  den  keloidfreieu  Stellen  der  Haut  eines 
Falles  zahlreiche  glänzende  narbenartige  Flecken,  aus  denen  er  auf 
eine  der  Anlage  nach  anormale  Haut  schließen  wollte;  vergleichbare 
Beobachtungen  stammen  von  Jadassohn  und  von  Trawinski;  aber 
sie  entsprechen  nicht  dem  Durchschnitt  der  Fälle.    Bestand  von 
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Keloiden  seit  der  Geburt  ist  beschrieben  von  Bryant,  Hallopeau 
und  Dainville,  Neumann  u.  a. 

Die  Multiplizität  und  Symmetrie  der  Geschwülste  in  einigen 
Fällen  ließ  zusammen  mit  frühzeitigem  Auftreten  an  angeborene 
Voraussetzungen  denken,  vor  allem  aber  die  bekannte  Häufigkeit  der 
(Narben-)Keloide  bei  manchen  Negerstämmeu  wie  in  einzelnen  Familien 
anderer  Rassen.  Hebra  beschrieb  das  Vorkommen  von  Keloiden 
bei  einer  Frau  und  ihren  4  Töchtern,  Hutchinson  konstatierte :  Nar- 
benkeloid  beim  Großvater,  Spontankeloid  bei  der  Mutter.  Keloid  an 
Vaccinationsnarben  beim  Sohne,  Narbenkeloid  bei  der  Tochter. 
Schramek  fand  „Spontan"keloide  bei  einer  Frau,  deren  Vater  an 
derselben  Erkrankung  gelitten  haben  soll,  wie  bei  zwei  Töchtern  und 
einem  Sohn  dieser  Patientin,  während  ihre  übrigen  9  Kinder  normalen 
Hautbefund  darboten.  Der  letztgenannte  Autor  legt  für  die  Annahme 
kongenitaler  Voraussetzungen  noch  besonderen  Wert  auf  die  Fest- 
stellung des  Zusammentreifeus  hereditärer  Keloide  mit  Mongolenfleckeii. 
Von  einem  positiven  Einfluß  der  Konsanguinität  spricht  Laffitte. 

Nach  Goldmanns  Hypothese  ist  die  wesentliche  Veranlassung 
für  die  Entstehung  der  (Narben-)Keloide  in  einem  Schwunde  des 
elastischen  Gewebes  zu  suchen.  Wilms  betont  eine  gesteigerte  phy- 
siologische Tätigkeit  der  Bindegewebszellen.  Bei  der  einen  wie  bei 
der  anderen  Auflassung  wäre  es  denkbar,  daß  die  Auslösung  des 
Prozesses  in  chemisch-toxischen  Reizen  läge.  Betont  wird  ja  die 
Häuflgkeit  von  Keloiden  bei  Tuberkulösen,  so  daß  Tilbury  Fox 
geradezu  eine  direkte  Beziehung  zur  Tuberkulose  flnden  wollte  und 
die  Neigung  zur  Narbenkeloid -Bildung  bei  manchen  Syphilitikern. 
Ich  habe  bei  einem  6-jährigen  hereditär-luetischen  Kinde,  das  nie 
j  manifeste  Syphiliserscheinungen  an  der  Haut  gehabt  hatte,  zahlreiche 
dessiminierte  symmetrische  Spontankeloide  gesehen.  Vielleicht  sind 
ganz  allgemein  bei  den  Keloiden  toxische  Reize  verschiedener  Art 
anzunehmen,  die  möglicherweise  schon  den  Fötus  treften  könnten, 
ohne  daß  deshalb  stets  intrauterine  Einwirkungen  maßgebend  sein 
müßten. 

Lipome.    Ueber  die  Lipome  sei  nur  kurz  gesagt,   daß  ein 
1    familiäres  und  hereditäres  Vorkommen  existiert,  wenn  auch  die  Ge- 
'     schwülste  meist  erst  zur  Pubertät  oder  später  auftreten.  Multiple 
Lipome  können  eine  auffällige  Symmetrie  einhalten;  radikuläre  Lo- 
\     kalisation  betonen  Clerc  und  Thibaut.    Die  Lipome  können  in 
1     sehr  großer  Zahl  vorkommen,  und   es  existieren  Uebergänge  zur 
diifusen  Lipomatose.    Nicht  immer  handelt  es  sich  um  reines  Fett- 
gewebe: ein  „Naevus  lipomatodes"  kann  sich  als  Fibro-  oder  Myxo- 
j    lipom,  als  Angioma  oder  Lymphangioma  lipomatodes  erweisen.  Die 
seltener  cystischen  Lipome,   die   angeboren  vorkommen,  scheinen 
Beziehungen  zum  Molluscum  zu  besitzen. 

Xanthom:  Auch  beim  Xanthom  ist  die  Heredität  und  das 
Vorkommen  bei  Geschwistern  in  manchen  Reihen  von  Beobachtungen 
betont  worden,  und  zwar  sowohl  bei  umschriebenen  wie  bei  gene- 
ralisierten Formen.  Es  liegen  Beobachtungen  von  Xanthomen  in 
3  Generationen  vor;  ich  verfüge  selbst  über  eine  derartige  Reihe,  in 
der  nur  weibliche  Mitglieder  befallen  waren.  Mitunter  ist  auch  ein 
sehr  frühes  Auftreten  nach  der  Geburt  erwähnt  und  ein  intrauterines 
Vorkommen  in  Betracht  gezogen  worden. 
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Oft  fällt  die  Symmetrie  der  Xanthome  auch  bei  sehr  verbreiteten 
Fällen  auf:  einzelne  der  Fälle  von  Xanthome  lineare,  striatum, 
zosteriforme  lassen  durch  ihre  Anordnung  an  besondere  angeborene 
Voraussetzungen  denken. 

Schon  KoEBNER  meinte,  daß  Xanthome  aus  Naevis  vasculosis 
et  pigmentosis  hervorgehen  könnten;  Chambard  betonte  zum  min- 
desten die  Existenz  einer  Kombination  mit  solchen  Naevusformeu. 
Selbstverständlich  müssen  solche  Naevi  außer  Betracht  bleiben,  an 
denen  sich  makroskopisch  aus  irgend  welchen  Gründen  eine  xanthom- 
artige  Färbung  findet,  ohne  daß  histologisch  die  charakteristischen 
Xanthomzellen  beständen. 

Gerade  der  histologische  Befund  eigenartiger  Zellen  ist  aber 
nicht  nur  für  die  Diagnose  des  Xanthoms  entscheidend,  sondern  er 
wurde  auch  der  Ausgangspunkt  für  die  theoretische  Auffassung  der 
Anomalie.  Ohne  auf  die  überflüssig  gewordene  Diskussion  der  ver- 
schiedenen Theorien  einzugehen,  hebe  ich  speziell  nur  die  Ansicht 
von  TÖRÖK  hervor,  die  besonders  auch  von  Hallopeau  vertreten 
wurde;  ihr  zufolge  handelt  es  sich  um  eine  Heterotopie  von  Fettzellen, 
die  in  einem  embryonalen  Zustand  verharren  und  in  diesem  Sinne 
wären  die  Xanthome  generell  Naevi.  Aber  jene  Auffassung  ist  da- 
durch hinfällig,  daß  Pinkus  und  Pick  als  charakteristische  Ablagerung 
in  den  Xanthomzellen  Cholestearinfettsäureester  nachgewiesen  haben, 
die  wenigstens  bei  den  symptomatischen  Xanthomen  hämatogenen 
Ursprungs  sind.  Auch  dann,  wenn  bei  den  geschwulstmäßigen  Xan- 
thomen mehr  lokale  Bedingungen  die  Ablagerung  beherrschen  sollten, 
muß  also  die  Vorstellung  von  der  Eigenart  der  Xanthomzelle  in 
einer  besonderen  funktionellen  Fähigkeit  gesucht  werden,  die  bei 
den  typischen  Lokalisationen  der  Xanthome  ja  wohl  nur  bestimmten 
Zellgruppen  zukommt  und  wohl  auch  in  einem  Teil  der  Fälle  an- 
geboren und  vererbt  sein  kann. 

Als  GrundzeUen  des  Xanthoms  erweisen  sich  Fibrom-Endotheliom 
(?)  —  Sarkom-Pigmentzellen,  und  es  wäre  demnach  nicht  von  einer 
einheitlichen  Xanthomzellart  mehr  zu  reden,  sondern  von  einem' 
Fibroma  etc.  xanthomatosum  oder  besser:  myelinicum,  lipoidicum. 
Chambard  hat  längst  die  Einheitlichkeit  der  Xanthome  bezweifelt 
und  auf  Xanthomatose  Mischgeschwülste  verwiesen.  So  ist  denn  auch 
jetzt  ein  Verständnis  für  den  oben  erwähnten  Fall  Köbners  gewonnen 
(Entstehung  von  Xanthom  aus  einem  Naevus)  wie  für  den  Fall 
von  Sachs,  der  in  einem  xanthomartigen  Naevus  verrucosus  xanthom- 
ähnliche  Zellen  in  Anordnung  und  Gruppierung  von  Naevuszellen 
fand. 

Myome:  Die  Leiomyome  der  Haut  sind  nicht  einheitlich  be- 
urteilt worden,  je  nachdem  es  sich  um  isolierte  oder  multiple  Bil- 
dungen handelt,  wie  nach  dem  spezielleren  Sitz  der  Gebilde,  sind 
verschiedene  Einteilungen  des  recht  spärlichen  Beobachtungsmateriales 
versucht.  Heredität  und  familiäres  Vorkommen  ist  nicht  betont; 
die  AlFektion  kann  im  Kindesalter  beginnen. 

Fissurale  Voraussetzungen  wurden  zuerst  von  Babes  in  Betracht 
gezogen;  er  dachte  auch  an  anderweitige  Keimversprengungen,  und 
Darier  hat  diese  Keimesheterotopie  besonders  betont.  Gutmann 
fand  bei  multiplen  Cutismyomen  einen  Teil  der  Herde  in  halbseitiger 
zosterähnlicher  Anordnung;  aber  diese  isolierte  Beobachtung  berech- 
tigt noch  nicht  zur  Annahme  eines  Zusammenhanges  mit ,  Nerven- 
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bahnen  und  Xervengebilden  oder  einer  Entwicklungsstörung  im  Sinne 
eines  Xaevus  unius  lateralis. 

Zum  mindesten  für  den  größten  Teil  der  Hautmyome  darf  wohl 
daran  festgehalten  werden,  daß  sie  ihren  Ausgang  von  irgend  welchen 
Stellen  nehmen  können,  an  denen  sich  normalerweise  glatte  ILus- 
kulatur  findet,  also  speziell  von  den  Arrectores  pilorum.  den  Schweiß- 
drüsen, den  Gefäßen.  Im  Einzelfalle  kann  die  Bildung  wohl  von 
mehreren  dieser  Stellen  zugleich  ausgehen  (Fälle  von  Huldschinsky, 
LuKASiEwicz  u.  a.i.  Von  großer  Wichtigkeit  sind  uns  die  Fälle,  die 
keine  reinen  Myome  bedeuten,  sondern  in  denen  die  Muskelwucherung 
nur  eine  Teilquote  darstellt.  Schon  solche  Fälle,  in  denen  eine  stärkere 
Behaarung  in  der  unmittelbaren  Umgebung  der  Myome  besteht, 
wären  vielleicht  genauer  zu  untersuchen.  Aber  es  existieren  auch 
Fälle  von  Fibromyomen.  cavernösen  Angiomyomen  iTasini).  lymph- 
angiektatischen  Fibromyomen  (Axel  Key). 

Besonders  hervorzuheben  ist  ein  komplizierter  Naevus  myoma- 
tosus.  den  Jesionek  und  Werner  beschrieben  haben.  .Jedenfalls 
verlangt  gerade  die  Muskulatur  bei  den  Fehlbildungen  in  der  Haut 
Berücksichtigung. 

Chondrome.  Osteome  der  Haut  werden  sehr  selten  erwähnt. 
Carl  beschreibt  ein  Chondro-Osteom  der  Haut  und  des  Unterhaut- 
zellgewebes, das  er  auf  einen  zur  Knorpel-  und  Knochenbildung 
befähigten  versprengten  Keim  zurückführen  möchte.  Der  Lage  des 
Tumors  nach  war  es  erlaubt,  an  den  Rest  eines  Kiemenbogens  zu 
denken.  Ein  Osteom  der  Haut  mit  einem  Pigmentnaevus  kombiniert 
hat  Heidixgsfeld  publiziert:  auch  ihm  erscheint  die  Annahme  einer 
Keimverlagerung  notwendig. 
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Blutgefäße. 

Bei  den  Gefäßmälern  sind  die  zwei  Gruppen  des  Angioma  simplex 
(Teleangiektasien,  Naevus  flammeus,  N.  vasculosus)  und  des  Angioma 
cavernosum  (N.  vinosus,  N.  morus)  zu  unteisclieiden.  Wir  verzichten 
bei  einer  solchen  Einteilung  auf  die  strenge  Scheidung  zwischen  Ge- 
fäßmälern und  Hämangiomen,  die  Unna  nachdrücklich  durchführte, 
indem  er  den  eigentlichen  Angiomen  die  flachen  wie  die  geschwulst-  1 
artigen  Feuermäler  als  primäre  Angiektasien  ohne  alle  Kapillar-  ' 
sprossung  gegenüberstellte  und  es  für  fraglich  hielt,  ob  angiomatöse 
Naevi  in  echte  Angiome  übergehen  könnten.  So  ließ  er  als  Angioma 
simplex  der  Haut  nur  das  A.  glomeruliforme  (A.  simplex  hyper- 
plasticum  Virchows)  gelten,  das  von  den  arteriellen  Kapillaren  aus- 
ginge, während  beim  Feuermal  hauptsächlich  die  venösen  Kapillaren 
befallen  seien,  und  als  Angioma  cavernosum  die  meist  subkutanen 
und  solitären,  langsam  wachsenden,  aber  manchmal  unaufhaltsam 
fortschreitenden,  von  Winiwater  beschriebenen  Formen. 

Ganz  abgesehen  davon,  daß  solche  „echte"  Angiome  als  ange- 
borene Geschwülste  vorkommen  können,  sind  auch  bei  den  Gefäß- 
geschwülsten, die  erst  im  späteren  Alter  hervortreten,  angeborene 
Voraussetzungen  in  Betracht  zu  ziehen,  bis  zu  dem  Grade,  daß  Pick 
senile  Angiome  auf  die  Remanenz  embryonaler  Keime  zurück- 
führen möchte,  die  erst  in  höherem  Alter  zu  wachsen  beginnen;  er 
sucht  eine  Stütze  dieser  Anschauung  in  dem  histologischen  Funde  ' 
klinisch  noch  nicht  erkennbarer  Angiome  und  hält  es  für  denkbar, 
daß  diese  präformierten  Gebilde  auf  einen  Reiz  hin  oder  durch  den 
senilen  Wegfall  von  Wachstumswiderständen  im  Alter  in  Wucherung  j 
geraten.  | 

Gewiß  wäre  es  wünschenswert,  daß  die  Unterscheidung  von  ! 
Angiektasie  und  Angiom  nach  Möglichkeit  durchgeführt  würde;  aber  j 
der  derzeitige  Stand  der  Angiomfrage  gestattet  wohl  noch  keine  ab-  | 
schließende  Teilung.  Dabei  muß  allerdings  ohne  weiteres  zugegeben  | 
werden,  daß  nach  der  allgemeinen  üblichen  Bezeichnungsweise  als  ) 
Angiome  auch  Gebilde  bezeichnet  werden,  die  nicht  als  echte  Ge- 
schwulstbildungen aufzufassen  sind.  i 

W^ir  brauchen  hier  nicht  auf  die  zahlreichen  Streitpunkte  in  der 
Frage  einzugehen.  Wie  weit  es  sich  bei  den  Angiomen  um  Neubildungen 
von  Gefäßen  oder  um  Wucherungsvorgänge  an  präexistenten  Ge- 
fäßen handelt,  wie  weit  speziell  die  Teleangiektasien  nicht  Neubildungen  j 
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von  Gefäßen,  sondern  Neubildungen  an  den  Gefäßen  darstellen,  ob 
die  Kapillaren  resp.  der  arterielle  oder  venöse  Anteil  der  Gefäßbalin 
den  Ausgangspunkt  der  Veränderung  liefert  oder  in  welcher  Reihen- 
folge die  einzelnen  Teile  des  Systems  ergriffen  werden  —  das  alles 
kann  im  Einzelfalle  noch  Gegenstand  der  Kontroverse  sein;  und  im 
Zusammenhang  damit  besteht  auch  keine  restlose  Klarheit  über  den 
Mechanismus,  der  die  Entwicklung  jener  Gefäßveränderungen  beherrscht. 

Dabei  scheint  es  gerade  auf  diesem  Gebiete  verlockend,  mecha- 
nische Prinzipien  der  Betrachtung  zugrunde  zu  legen  und  in  Vor- 
aussetzungen der  Stauung,  Aenderungen  des  Blutdruckes  und  der 
Zirkulationsgeschwindigkeit  entscheidende  Momente  zu  suchen:  die 
Bildung  von  Teleangiektasien  im  Zusammenhang  mit  verschiedenen 
Dermatosen  mag  auch  mancherlei  Fingerzeige  für  die  Entstehungs- 
weise angeborener  derartiger  Anomalien  liefern,  aber  zugleich  auch 
zeigen,  daß  wir  in  der  Unterscheidung  angeborener  und  erworbener 
Voraussetzungen  Schwierigkeiten  begegnen. 

RiBBERT  führt  die  Teleangiektasien  auf  eine  Störung  in  der  Ent- 
wicklung der  Haut  zurück ;  sie  sind  in  sich  abgeschlossene  Gebilde, 
die  einen  nicht  in  den  Aufbau  der  Haut  eingehenden  Komplex 
embryonaler  Gefäße  bedeuten,  der  sich  selbständig  weiterentwickelt. 
Man  kann  (z.  B.  wie  Borst)  gelten  lassen,  daß  den  Teleangiektasien 
eine  Entwicklungsstörung  zugrunde  liegen  mag,  ohne  daß  deshalb  der 
Mangel  einer  Kommunikation  der  Gefäße  der  Teleangiektasie  mit 
denen  der  Nachbarschaft  als  das  wesentliche  Moment  betrachtet 
werden  muß.  Auf  Ribbert  fußend,  nimmt  Ogawa  an,  daß  bei  den 
warzenförmigen  Angiomen  die  Vergrößerung  hauptsächlich  durch  das 
Wachstum  der  bereits  bestehenden  Gefäße  in  die  Länge  und  Weite 
erfolge,  nicht  aber  durch  Aussprossung  seitlicher  Zweige.  Infolge 
des  nicht  gleichmäßig  erfolgenden  Wachstums  entstehen  dann  buchtige 
Dilatationen  und  Schlängelungen,  die  im  fertigen  Zustande  ein  Kon- 
volut  mit  darmähnlichen  Windungen  darstellen.  Ribbert  hat  ange- 
nommen, daß  auch  dieses  Haemangioma  cavernosum  sich  aus  einem 
selbständigen  Keime  entwickelt,  der  außerhalb  des  normalen  Zu- 
sammenhanges steht. 

Jedenfalls  kann  man  bei  den  angeborenen  Teleangiektasien  auf 
die  Annahme  einer  Gefäßneubildung  verzichten,  ja  auch  die  An- 
nahme eines  in  der  Anlage  gegebenen  Gewebsüberschusses  scheint 
nicht  notwendig. 

Die  Bedeutung  intrauteriner  Traumata  für  die  Entstehung  lokaler 
Gefäßerweiterungen  haben  Esmarch-Kulenkampff  betont;  sie  er- 
wähnen auch  den  Fall  von  Lee,  in  dem  bei  einem  7  Monate  alten 
Foetus  um  eine  Adhärenz  des  Vorderkopfes  mit  den  Eihäuten  sich  ein 
Naevus  entwickelt  hatte,  der  aus  erweiterten  Arterien  und  Venen  bestand. 

Sehr  ausführlich  behandelt  Unna  die  von  ihm  aufgestellte  „Druck- 
hypothese" des  Naevus  angiomatosus.  Er  glaubt,  daß  ein  umschriebener 
Druck,  dem  die  fötale  Haut  ausgesetzt  war,  das  Blut  aus  dem  be- 
troffenen Hautbezirk  verdränge  und  zugleich  die  Gefäße  desselben 
lähme.  „Auf  eine  solche  Druckanämie  folgt  im  extrauterinen  Leben 
stets  eine  länger  dauernde  Lähmungshyperämie,  deren  Beseitigung 
von  der  Integrität  der  tonisierenden  Ganglien  abhängt.  Je  mehr 
diese  durch  anhaltenden  Druck  geschädigt  sind,  um  so  länger  hält 
die  folgende  Wallungshyperämie  an."  Es  ist  ihm  nicht  wahrschein- 
lich, daß  im  Embryo  die  tonisierenden  Gefäßganglien  bereits  dieselbe 
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regulierende  Rolle  spielen  wie  beim  Erwachsenen,  so  daß  Druck- 
lähmungen der  embryonalen  Hautgefäße  nachhaltige  Hyperämien 
folgen  könnten,  welche  der  schwache  Gefäßtonus  nicht  auszugleichen 
vermöchte.  Die  andauernd  erweiterten  und  überernährten  Hautgefäße 
würden  dann  durch  Verstärkung  ihrer  Wandung  reagieren.  Unna 
findet  den  histologischen  Befund  der  Naevi  angiomatosi  in  guter 
Uebereinstimmung  mit  seiner  Hypothese ;  er  läßt  bei  ihnen  im  Gegen- 
satz zu  den  arteriell-kapillaren  Angiomen  nur  die  Dilatation  und  ex- 
zentrische Wandhypertrophie  des  Venensystems  gelten. 

Höchst  beachtenswert  im  Sinne  der  Druckhypothese  ist  die  Lokali- 
sation vieler  angiomatöser  Naevi,  auf  die  wir  gleich  zurückkommen 
werden.  Auch  die  unregelmäßige  Form  und  Diskontinuität  vieler 
Gefäßnaevi  steht  in  gutem  Einklang  mit  der  Annahme  intrauteriner 
Kompression,  den  die  befallenen  Hautstellen  zwischen  unregelmäßig 
geformten  Flächen  erlitten. 

Beim  Auftreten  und  der  Weiterbildung  von  Angiomen  in  höherem 
Alter  ist  an  mechanische  Voraussetzungen  und  Störungen  der  nor- 
malen gegenseitigen  Widerstandsverhältnisse  der  Hautbestandteile  zu 
denken.  Senile  Teleangiektasien  werden  gerne  auf  Zirkulations- 
störungen und  einfache  Gefäßerweiterungen  im  Bereiche  sklerosierenden 
Bindegewebes  zurückgeführt.  Riecke  hat  einen  Fall  von  Naevus  gigan- 
teus  vasculosus  histologisch  untersucht,  der  sich  als  reines,  mit  dem 
höheren  Alter  langsam  wachsendes  Hämangiom  erwies,  während 
Seifert  bei  einem  analog  aussehenden  Falle  auf  Grund  des  makro- 
skopischen Befundes  die  Meinung  geäußert  hatte,  es  handele  sich  um 
ein  auf  dem  Boden  eines  Naevus  vasculosus  entstandenes  Fibroma 
molluscum  mit  elephantiastischen  Verdickungen.  Riecke  möchte 
in  seinem  Falle  die  Volumenzunahme  auf  eine  Degeneration  der 
elastischen  Fasern  in  der  den  Tumor  umhüllenden  Haut  und  Schleim- 
haut zurückführen. 

Die  angeborene  reine  Angioelephantiasis  (Kaposi)  ==  Elephan- 
tiasis angiomatosa,  die  einen  seltenen  Befund  darstellt,  ist  möglicher- 
weise auf  gröbere  und  tieferliegende  Stauungsursacheu  zu  beziehen. 
Nahegelegt  wird  diese  Annahme  schon  dadurch,  daß  es  sich  meist 
um  eine  Veränderung  einer  einzelnen  ganzen  Extremität  handelt. 

Eine  scharfe  Trennung  der  einzelnen  Formen  der  Gefäßmäler  ist 
nicht  möglich.  Die  Vorgänge  bei  der  Bildung  von  Teleangiektasien 
und  kavernösen  Angiomen  sind  prinzipiell  nicht  untereinander  ver- 
schieden; wir  rechnen  mit  einem  Uebergang  von  Teleangiektasien 
zu  kavernösen  Angiomen,  und  es  existieren  Naevi,  die  in  der  Cutis 
den  Charakter  der  Teleangiektasien,  im  subkutanen  Fettgewebe  den 
des  kavernösen  Angioms  aufweisen,  endlich  gibt  es  Formen,  die  vom 
kavernösen  Angiom  zur  Angio-Elephantiasis  hinüberleiten.  Es  existiert 
also  eine  ganze  Reihe  von  Zwischenformen  und  Kombinationen. 

Die  Gefäßmäler  sind  sehr  häufig  kongenital;  nach  der  Statistik 
von  B.  Kramer  wurden  sie  in  82  von  142  Fällen  gleich  nach  der 
Geburt  bemerkt.  Sie  finden  sich  oft  familiär  (nach  B.  Kramer  in 
16  Proz.  der  Fälle)  und  nicht  gerade  selten  in  mehreren  Generationen. 

Ueber  den  Sitz  stellt  B.  Kramer  folgende  Statistik  auf: 
Lokalisation  im  Gesicht  in  42  Proz.  der  Fälle 
am  behaarten  Kopf         „  ^0    ,,       „  ,, 
am  Hals  „    5    „       „  „ 

am  Rumpf  ,,  24    „       „  „ 

an  den  Extremitäten       „  12    „      „  „ 
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Unna  hebt  hervor,  daß  er  einen  Naevus  vinosus  am  behaarten 
Kopfe  über  dem  Hinterhauptsloch  bei  10 — 20  Proz.  aller  Erwachsenen 
gefunden  habe,  und  Saalfeld  hat  Gefäßmäler  an  Hinterhaupt  und 
Nacken  in  mehr  als  der  Hälfte  der  von  ihm  untersuchten  Personen 
notiert. 

Der  häufige  Sitz  im  Gesicht  und  am  Halse  gab  Virchow  Ver- 
anlassung, eine  Beziehung  zu  fötalen  Spalten  anzunehmen  („fissurale 
Angiome").  So  wertvoU  uns  diese  Hypothese  auch  ist,  gibt  sie  keinen 
genauen  Einblick  in  den  Mechanismus  der  Entstehung  der  Angiome. 
Der  Sitz  am  Hinterkopf  und  Nacken  ist  von  besonderer  Wichtigkeit 
für  Unnas  Druckhypothese;  ganz  besonders  wird  diese  aber  durch 
Fälle  gestützt,  in  denen  sich  an  einem  Individuum  mehrere  Gefäß- 
mäler  an  korrespondierenden  Stellen  finden  (Hinterhaupt-Gesicht, 
Sternum-Schulterblatt  usw.,  cf.  auch  S.  651). 

Auch  für  manche  Fälle  bandartig  angeordneter  Angiome  ließe 
sich  die  Druckhypothese  heranziehen. 

Ein  Uebergreifen  ausgedehnter  Gefäßmäler  auf  die  Schleimhaut 
ist  nicht  selten;  außer  einer  direkten  Fortsetzung  von  Gefäßmälern 
des  Gesichtes  über  die  Lippen  auf  die  Wangenschleimhaut  kommt 
auch  ein  diskontinuierliches  Auftreten  der  Naevi  vasculosi  an  der 
Mundschleimhaut  vor. 

Seltene  Fälle  von  multiplen  Gefäßmälern  in  starker  Aussaat  über 
die  Haut  („Angiomatosis")  verweisen  auf  eine  eigenartige  Disposition 
oder  Schwäche  des  Gefäßsystems.  Anzugliedern  sind  Fälle,  in  denen 
sich  multiple  Teleangiektasien  außer  an  der  Haut  auch  an  der 
Nasen-  und  Mundschleimhaut  finden  (in  der  Beobachtung  von  Hanes 
bei  9  Gliedern  einer  Familie  in  4  Generationen).  Kalischer  sah 
eine  Kombination  von  Angiomen  der  Haut  mit  solchen  der  weichen 
Hirnhaut;  Cushing  berichtet  von  einer  durch  Operation  und  Ob- 
duktion erwiesenen  naevusartigen  Beschaffenheit  der  Dura  neben 
„Portwine-mark"-Naevis  im  Trigeminusgebiet.  Multiple  kavernöse 
Angiome    der   Leber  mit  solchen  der   Haut  sahen  Roggenbau, 

V.  BrUCHiANOW. 

Neben  den  Gefäßmälern  können  andersartige  Bildungsfehler  vor- 
kommen. B.  Kramer  sah  solche  in  11  von  146  Fällen.  Besondere 
Hervorhebung  verdient  die  Häufigkeit  der  Gefäßnaevi  als  Teilerschei- 
nung der  RECKLiNGHAUSENSchen  Krankheit.  Eine  sehr  interessante 
Koordination  hat  Koebner  beschrieben  in  der  Existenz  von  multiplen 
Neuromen  im  Bereich  des  Plexus  brachialis  sinister  und  von  kaver- 
nösen Angiomen,  Lymphangiomen  und  Neurofibromen  der  linken 
oberen  Extremität.  Wechselmann  beschreibt  einen  Fall  von  Elephan- 
tiasis teleangiectodes  der  rechten  unteren  Extremität  und  Skrotalhälfte 
mit  hemiatrophischer  Hypoplasie  der  rechten  Gesichtshälfte,  Weber 
sah  Angiombildungen  in  Verbindung  mit  Hypertrophie  der  Gliedmaßen 
und  Heniihypertrophie. 

Als  einen  besonderen  Typus  haben  Klippel  und  Trenaunay 
den  „Naevus  variqueux  osteo-hypertrophique"  geschildert,  dessen  Bild 
sich  zusammensetzt  aus: 

1)  multiplen  Gefäßmälern, 

2)  halbseitigen  Varicen,  die  seit  frühester  Kindheit  bestehen, 

3)  einer  Hypertrophie  aller  Gewebe  der  befallenen  Seite  und 
speziell  des  Skelettes. 
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Dazu  kommt  Dach  Danlos  als  viertes  wesentliches  Symptom  eine 
starke  Livedo.  Danlos  will  die  entscheidende  Voraussetzung  des 
ganzen  Krankheitsbildes  in  einer  Anomalie  der  Vasomotoren  erblicken. 

Im  Krankheitsbilde  des  Xeroderma  pigmentosum  können  Tele- 
angiektasien sehr  stark  hervortreten,  mitunter  in  Formen,  die  dem 
„Naevus  araneus"  entsprechen.  Es  ist  zu  beachten,  daß  die  Gefäß- 
veränderungen, die  sich  meist  mit  der  Atrophie  der  Haut  einstellen, 
sich  auch  an  Hautpartien  finden,  die  von  der  Atrophie  frei  bleiben, 
und  daß  sie  in  hohem  Grade  die  Schleimhäute  befallen  können. 

Endlich  ist  hervorzuheben,  daß  angiomatöse  Veränderungen  Teil- 
erscheinungen einer  komplizierteren  Anomalie  in  loco  sein  können. 
So  beschreibt  Trappe  einen  Naevus  vasculosus  als  Hamartoma  vascu- 
losum  cutis,  in  dem  er  eine  mächtige  Entwicklung  bestimmter  Gewebe- 
bestandteile, und  zwar  der  Gefäße,  der  Musculi  arrectores  pilorum 
und  in  geringerem  Grade  auch  der  Haare  fand.  Die  Auffassung  der 
lokalen  Fehlbildung  resultiert  aus  dem  Eindruck,  daß  es  sich  um 
einen  Organabschnitt  handelt,  der  sich  nur  durch  das  Mengenverhältnis 
und  den  Entwicklungsgrad  reiner  Aufbauelemente  von  der  Norm 
unterscheidet,  so  daß  also  der  Aufbautypus  der  normalen  Haut 
gewahrt  bleibt  und  auch  die  Funktion  nicht  wesentlich  gelitten 
haben  kann. 

Eine  entsprechende  stärkere  Entwicklung  von  Muskeln  und  Haaren 
im  Gefäßnaevus  ist  häufig  zu  konstatieren.  Es  fragt  sich  nur,  wie 
weit  alle  Erscheinungen  einander  koordiniert  seien,  oder  wie  weit  die 
abnorm  starke  Entwicklung  bestimmter  Systeme  der  Haut  eine  Folge 
der  besonders  guten  Blutversorgung  darstellt.  Umgekehrt  ist  es 
schwierig,  festzustellen,  wie  weit  Gefäßwucherungen  in  einer  Geschwulst 
für  die  Auffassung  des  Gebildes  als  Mischgeschwulst  entscheiden 
dürften.  Der  Gefäßreichtum  als  solcher  ist  in  dieser  Beziehung  sicher 
nicht  maßgebend,  denn  die  stärkere  Ausbildung  der  Gefäße  kann  auch 
eine  sekundäre  Erscheinung  sein,  der  keine  selbständige,  der  übrigen 
Geschwulstentwicklung  koordinierte  Bedeutung  zukommt.  Auf  alle 
Fälle  aber  sehen  wir  bei  Naevis  die  Kombination  von  Teleangiektasien 
mit  stärkerer  Ausbildung  der  Follikel,  des  Arrectores  pilorum,  des 
Fettgewebes  und  mit  lokalen  Ueberpigmentierungen  und  Verrukosi- 
täten;  die  Gefäßentwicklung  ist  ein  wesentliches  Glied  des  Naevus 
fibro-angiomatosus ;  auch  das  Angiokeratoma  Mibelli  (der 
Naevus  a  pernione  Bazins)  ist  wohl  hier  anzugliedern,  speziell 
in  Hinblick  auf  die  Fälle,  die  seit  frühester  Jugend  bestehen  und 
familiäre  Häufung  zeigen.  Escaude  und  Rau  haben  als  einen  ätio- 
logischen Faktor  des  Angiokeratoms  eine  kongenitale  Debilität  der 
Blutkapillaren  angenommen.  Auch  jene  Fälle,  die  eine  Kombination 
punktförmiger  Hämangiome  mit  Hyperkeratose  zeigen,  die  ich  als 
Angioma  keratosum  rubrizieren  möchte  (Malinowski,  Grouven, 
eigene  Beobachtung),  und  die  eine  systematisierte  Anordnung  zeigen, 
verdienen  hier  Erwähnung.  Ausgedehntere  Angiome  vergesellschaften 
sich  mit  tieferen  Störungen  im  Sinne  der  Hemihypertrophie,  des 
Trophödems  usw.  und  leiten  hinüber  zu  komplizierter  aufgebauten 
Formen  der  Elephantiasis. 

Die  Elephantiasis  teleangiectodes  (Esmarch-Kulen- 
kampff)  =  lappiger  Gefäßschwamm  (Schuh)  =  Angio-Elephantiasis 
(Kaposi)  =  Naevus  maternus  lipomatodes  (Walther)  =  Naevoid 
Elephantiasis  (Smith)  umfaßt,  wie  schon  betont  wurde,  komplexe  Zu- 
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stände,  bei  deueii  allerdings  die  gewaltige  Entwicklung  der  Gefäße 
wesentlich  hervortritt,  so  daß  Esmarch-Kulenkampff  das  Charakte- 
ristische dieser  Elephantiasisform  in  der  vorwiegenden,  ja  manchmal 
kolossalen  Ausbildung  der  Blutgefäße,  insbesondere  aber  der  des 
venösen  Systems  erblicken.  „Die  Beteiligung  des  Unterhautbinde- 
und  Fettgewebes  ist  dabei  stets  ausgesprochen,  aber  eine  verschieden 
hochgradige,  die  Hauptsache  bleibt  die  Gefäßentwicklung,  der  Naevus 
teleangiectodes  subcutaneus."  Esmarch  und  Kulenkampff  heben 
hervor,  daß  sich  bei  der  Elephantiasis  teleangiectodes  alle  Uebergänge 
zwischen  dem  einfachen  Naevus  vasculosus  cutaneus  und  subcutaneus, 
ausgedehnten  Teleangiektasien  dieser  Teile,  sowie  der  unterliegenden 
Fascieu  und  Muskeln,  schwammigen  kavernösen  Angiomen  (Tumor 
spongiosus)  und  endlich  Varikositäten  und  Hyperplasien  der  größereu 
Gefäße,  insbesondere  der  Venen,  aber  auch  der  Arterien  finden.  „Die 
Berechtigung,  aus  den  vielfachen  Bildern  der  Angiome  einzelne  unter 
der  Bezeichnung  Elephantiasis  teleangiectodes  auszusondern,  scheint 
uns  darin  zu  liegen,  daß  es  eben  solche  gibt,  die  sich  durch  ihren 
Sitz  in  der  Unterhaut,  durch  ihre  diiFuse  Verbreitung  über  ganze 
Gliedmaßen,  durch  die  Massenzuuahme  der  befallenen  Teile,  die  auf 
Gefäßbindegewebe  und  Fettwucherungen  beruht,  sowie  endlich  dadurch 
auszeichnen,  daß  sie  ihrem  histologischen  Verhalten  nach  selten  voll- 
ständig einer  typischen  Form  von  Gefäßgeschwülsten  gleichen,  sondern 
bald  mehr  den  teleangiektatisch  kapillären,  bald  überwiegend  den 
kavernösen  oder  venös-varikösen  Charakter  tragen  mit  starker  Ent- 
wicklung von  Bindegewebe."  Diese  elephantiastische  Veränderung, 
die  bei  der  Geburt  schon  ausgeprägt  sein  kann,  geht  nicht  selten  mit 
Naevis  der  verschiedensten  Art  einher.  Sitz  der  Gefäßelephantiasis, 
deren  Abgrenzung  meist  willkürlich  bleibt,  ist,  außer  den  Extremi- 
täten, besonders  auch  das  Gesicht  (Wange,  Lippen). 
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Lymphgefäße. 

Zwischen  den  Anomalien  des  Lymphgefäß-  und  Blutgefäß- 
apparates ergeben  sich  vielfach  Parallelen  und  Analogien.  So  ist 
zunächst  die  Unterscheidung  zwischen  Lj'mphangiom  und  Lymph- 
angiektasie  oft  außerordentlich  schwer  oder  gar  nicht  möglich. 
Es  darf  wohl  angenommen  werden ,  daß  es  sich  meist  um  Er- 
weiterungen präexistenter  Gefäße  handelt,  daß  aber  auch  ange- 
borene echte  Lymphgefäßgeschwülste  vorkommen ,  ein  Standpunkt, 
der  von  Ribbert,  Borst  u.  a.  vertreten  wird.  Die  theoretisch  be- 
gründete Unterscheidung  Ribberts  ist  allerdings  am  einzelnen  Fall 
kaum  anzuwenden.  Eine  lokale  Disposition  zui'  Lymphangiombildung 
könnte  aus  der  übermäßigen  Zahl  oder  der  fehlerhaften  Anlage  von 
Gefäßen  resultieren ;  Török  wollte  die  angeborene  Voraussetzung  der 
zirkumskripten  Lymphangiome  in  einer  speziellen  größeren  Wachs- 
tumsenergie der  Lymphangioblasten  finden.  Selbstverständlich  ist  die 
Bildung  von  Lymphangiectasien  auch  bei  den  angeborenen  Zuständen 
vor  allem  auf  Voraussetzungen  der  Stauung  und  der  behinderten 
Zirkulation  bezogen  worden.  Allein  die  Verhältnisse  liegen  keines- 
wegs genügend  klar.  Sicher  ist  zum  mindesten  in  der  größten  Zahl 
der  Fälle  die  Ursache  nicht  in  den  großen  Lymphstämmen  zu  suchen. 

Unna  verlegt  eine  primäre  zentrale  Stauungsursache  in  die  großen 
Venen  bei  ausgedehnten  Lymphangiomen  und  speziell  bei  der  Ele- 
phantiasis lymphangiectodes  congenita;  er  setzt  aber  voraus,  daß  bei 
jeder  Lymphangiektasie  ein  doppeltes  Hindernis  auf  der  lym- 
phatischen wie  auf  der  venösen  Bahn  bestehen  und  daß  beim  Lymph- 
angiom allemal  noch  eine  abnorme  Proliferationsfähigkeit  der  Endo- 
und  Perithelien  hinzukomme.  Man  muß  jedenfalls  schon  bei  den 
Lymphangiektasien  mit  recht  komplizierten  Voraussetzungen  rechnen, 
bei  denen  Störungen  der  Zirkulationsgeschwindigkeit  wie  lokale 
Beeinflussungen  durch  Knickung,  Zerrung  usw.  von  Bedeutung  sind. 
Vor  allem  aber  ist  nach  Ribbert  eine  Bindegewebswucherung  zu 
berücksichtigen,  die  auch  Borst  mit  gewissen  Einschränkungen  den 
Lymphgefäßwucherungen  für  coordiniert  erachtet. 

Lymphangiektasien  resp.  Lymphangiome  können  in  ihrem  Sitz 
weitgehende  Uebereinstimmung  mit  Hämangiomen  aufweisen;  so  fallen 
besonders  „fissurale"'  Lokalisationen  im  Gesichte  und  am  Halse  auf. 

AVie  bei  den  Hämangiomen  kann  die  Schleimhaut  mitbefallen 
sein ;  ich  habe  bei  einem  dreijährigen  Mädchen  cavernöse  Lymphaugiome 
der  linken  Gesichtshälfte  zusammen  mit  Makroglossie  gesehen;  die 
Zunge  wies  dabei  zahlreiche  bläschenähnliche  Pro  tuber  au  z«en  auf. 

Oertliche  Kombinationen  mit  Blutgefäßwucherungen  im  Sinne 
des  „Hämo-Lymphangioms"  existieren  speziell  bei  cavernösen  und  zys- 
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tischen  Lymphangiomeu ;  doch  kann  auch  durch  sekundäre  Vorgänge 
eine  Aufüllung  von  Lymphgefäßen  mit  Blut  eintreten. 

\Meweit  Lymphangiektasien  als  selbständige  primäre  Anteile  eines 
Kombinationstumors  gelten  dürfen,  wird  oft  unentschieden  bleiben 
müssen ;  ihr  Vorkommen  in  komplizierten  Naevis  ist  nicht  verwunderlich. 

Auf  das  strittige  Gebiet  des  „Lymphangioma  tuberosum  multiplex 
(Kaposi)"  gehen  wir  später  ein. 

Die  Haut  von  Patienten  mit  Lymphangiektasien  zeigt  des  öfteren 
die  mannigfaltigsten  Naevusformen ,  speziell  Feuermäler  und  Pig- 
mentmäler  in  größerer  Zahl.  In  Koebners  sehr  interessantem  Falle 
bestanden  neben  den  papillären  Lymphangiomen  noch  multiple 
Neurofibrome,  Atrophie  der  Muskulatur  der  betroffenen  Seite,  Zurück- 
bleiben der  Extremität  im  Wachstum,  Hj'perhidrosis,  halbseitige  Er- 
höhung der  Temperatur. 

Von  der  angeborenen  lymphangiektatischen  Elephantiasis  wären 
die  weit  verbreiteten  elephantiastischen  Schwellungen  vorzeitig  ge- 
borener oder  mit  besonderen  Bildungsfehlern  behafteter  Früchte 
(Esmarch-Kulenkampff)  für  sich  zu  betrachten.  Virchow  hat 
solche  Zustände  besonders  bei  acephalen  und  aniden  Mißgeburten 
betont  und  eine  unvollkommene  Zirkulation  als  prädisponierendes 
Moment  in  Betracht  gezogen.  Unter  den  hierher  gehörenden  Fällen 
ist  derjenige  von  Neelsen  besonders  wichtig,  aber  in  seiner  Deutung 
nicht  völlig  unbestritten.  Nach  Neelsens  Auffassung  handelte  es  sich  bei 
der  6  Monate  alten  totgeborenen  Frucht  um  ödematöse  Anschwellungen 
die  stellenweise  zur  Atrophie  von  Fett  und  Muskeln  geführt  hatten. 
Als  weseutlich  und  primär  betrachtete  er  die  Stauung  von  Lymphe 
in  stark  ausgedehnten  Lymphgefäßen  und  Saftspalten.  Hindernisse 
innerhalb  der  gröberen  Abflußwege,  Anomalien  am  Herzen  und  dem 
Blutgefäßsystem  wie  den  übrigen  Organen  wurden  vermißt,  so  daß 
au  eine  veränderte  Beschaffenheit  der  Blutflüssigkeit  gedacht  wurde. 
Die  Mutter  der  Frucht  hatte  die  letzten  Wochen  vor  der  Geburt  an 
nephritischen  Oedemen  gelitten. 

Die  umschriebenen  Formen  der  Elephantiasis  lymphaugiectatica 
congenita  sitzen  vorzugsweise  an  den  Extremitäten  oder  im  Gesichte. 
Gerade  bei  ihnen  ist  die  histologische  Unterscheidung  von  erworbenen 
Elephantiasisformen  wohl  meist  unmöglich.  Uebrigens  haben  schon 
Esmarch-Kulenkampff  hervorgehoben,  daß  ein  Teil  der  Fälle  von 
erworbener  Elephantiasis  angeborene  Voraussetzungen  im  Sinne  einer 
Bildungsanomalie  der  Saftbahnen  nahelegt;  die  ausgesprochene  Erb- 
lichkeit mancher  Fälle  von  lymphangiektatischer  Elephantiasis  gibt 
ihnen  diese  Vermutung. 

Von  ganz  besonderem  Interesse  für  die  Frage  der  Vererbung  ist 
eine  Reihe  von  Nonne,  der  in  einer  Familie  8  Fälle  der  Elephan- 
tiasis lymphaugiectatica  innerhalb  von  4  Generationen  nachweisen 
konnte. 
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Pignieii  tanomalieii . 

Eiu  Schema  der  angeborenen  Pigmentanomalien  hat  zu  berück- 
sichtigen, mag  es  sich  um  Ueberpigmentierung  oder  Pigmentmangel 
handeln : 

1.  a)  universelle  und 

b)  umschriebene,  lokalisierte  Anomalien; 

2.  a)  isoliertes  Auftreten  der  Pigmentstörung  oder 

b)  Kombination  mit  anderen  pathologischen  Veränderungen  in  loco  ; 

3.  Pigmentauomalien,  welche  sich 

a)  auf  die  Haut  und  Haare  beschränken,  oder 

b)  auch  andere  Organe  beteiligen. 

Für  die  Pigment nae  vi  bringt  Pollio  eine  spezielle  ausführliche 
Einteilung : 
I.  Reine  Pigmentnaevi 

a)  Epheliden 

b)  Nae  vi  pigraentosi  spili  (N.  p.  eu  nappe) 

c)  Teilerscheinung  der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit. 
II.  Weiche  Pigmentnaevi 

a)  Lentigines 

b)  größere  verruciforme,  behaarte  tierfellähnliche  systematisierte 
etc.  weiche  Naevi 

c)  Lentigines  und  größere  Naevi  bei  der  RECKLiNGHAUSENSchen 
Krankheit. 

III.  Pigmentnaevi  in  Form  von  Lentigines  mit  Akanthose  und  Zell- 
infiltration ohne  Naevuszellhaufen. 
An  dieser  Einteilung  scheint  mir  die  spezielle  Rubrizierung  der 
Befunde  bei  der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit  zum  mindesten 
unnötig,  da  sie  nach  der  Art  der  Pigmentanomalie  keine  Sonderstellung 
einnehmen. 

Endlich  möchte  Vörner  bei  den  Ueberpigmentierungen  wie  bei 
den  Depigmeutationen 

A  eine  angeborene,  nicht  ererbte  oder  vererbbare,  dabei  wohl  besser 
als  intrauterin  erworben  zu  bezeichnende  Art  und 

B  eine  exquisit  hereditäre  und  familiäre  atavistische  Art  unter- 
scheiden. 

Zu  A  rechnet  er  den  Naevus  spilus,  der  bei  Geburt  stets  den 
Entwicklungsverhältnissen  des  Neugeborenen  entsprechend  schon 
vorhanden  sei,  die  gleichen  Lokalisationsverhältnisse  wie  die  echten 
und  gewöhnlichen  Naevi  zeige  und  auch  mit  anderen  Naevis  zusammen 
vorkomme,  sich  aber  in  entsprechender  Identität  bei  mehr  als  einem 
Familienmitglied  für  gewöhnlich  nicht  nachweisen  lasse.  Von  den 
Depigmeutationen  entspreche  dem  Naevus  spilus  gewissermaßen  als 
Negativ  der  „Naevus  depigmentosus",  dessen  bisherige  Bezeichnung 
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als  Albinismus  partialis  deshalb  falsch  sei,  weil  der  Zustand  weder 
hereditär  noch  in  regelmäßiger  Symmetrie  vorkomme. 

B  Demgegenüber  betont  Vörner  beim  Albinismus  die  regel- 
mäßige familiäre  Häufung.  „Da  er  universell,  erfüllt  er  die  Be- 
dingungen der  Symmetrie".  Niemals  mit  anderen  Naevusbildungen 
kombiniert,  komme  er  auch  nicht  in  der  Weise  vor,  daß  andere 
Familienmitglieder  etwa  an  Naevus,  namentlich  depigmentiertem  litten. 

Das  Analogen  zur  atavistischen  Depigmentation  bilden  nach 
VÖRNER  die  Epheliden  (Sommersprossen)  die  nicht  kongenital  nach- 
weisbar aber  exquisit  hereditär  seien,  fast  regelmäßig  eine  größere 
Anzahl  von  Familienmitgliedern  befallen,  symmetrische  Lokalisatiouen 
einhalten.  Die  einzelnen  Elemente  gehen  über  eine  gewisse  Größe  nicht 
hinaus,  bei  demselben  Individium  besitzen  sie  den  gleichen  Durchmesser, 
die  gleichen  Abstände,  die  gleiche  Form  und  die  gleiche  Nuancierung. 
„Wenn  wir  nach  dem  Vorgange  Hebras  einen  Vergleich  mit  der  Färbung 
der  Tiere  anstellen  wollen,  so  linden  wir  ähnliche  Verhältnisse  (z.  B. 
Symmetrie,  Lichtreagenz)  u.  a.  bei  den  Fischen.  Die  autfälligen  Farb- 
flecken derselben  zeigen  noch  insofern  eine  Uebereinstimmung  mit 
den  Sommersprossen  als  beide  leicht  zerstörbares  Pigment  enthalten." 

Mir  scheint,  daß  das  System  Vörners  nicht  allen  Tatsachen 
genügend  Rechnung  trägt.  Die  Existenz  eines  partiellen  Albinismus 
ist  kaum  abzuleugnen  (z.  B.  in  dem  von  Seligmann  beigebrachten 
ausgesprochen  symmetrischen  Falle  bei  einem  papuanisclien  Kinde) 
und  die  Erblichkeit  tritt  gerade  bei  Zuständen,  die  nach  Vörner 
dem  Naevus  depigmentosus  zuzurechnen  wären,  sehr  deutlich  hervor, 
z.  B.  bei  der  Poliosis  circumscripta) ;  endlich  existiert  die  Kombination 
von  Albinismus  und  Naevis.  Sicherlich  aber  ist  Vörner  darin  recht 
zu  geben,  daß  nicht  alle  Pigmentanomalien  gleichartig  zu  bewerten 
seien;  nur  ist  es  unmöglich,  mit  Bestimmtheit  festzulegen,  was  etwa 
als  atavistischer  Rückschlag  oder  im  anderen  Sinne  als  pathologische 
Veränderung  zu  deuten  wäre.  Okamura  zum  Beispiel  stellt  sich  den 
Ursprung  pigmentierter  systematisierter  Naevi  so  vor,  daß  eine  in 
sehr  frühen  Epochen  der  Menschheit  erfolgte  Kreuzung  auf  dem 
Wege  der  atavistischen  Vererbung  einzelne  dunkle  Stellen  auf  ein 
Individuum  überträgt,  indem  die  gesteigerte  Melanoblastenbildung  sich 
nur  an  einer  umschriebenen  Stelle  aus  der  Anlage  der  Cutis  entwickelt 
so  wie  sie  vielleicht  früher  unter  den  Ahnen  des  Betreft'enden  In- 
dividuen und  Rassen  au  einem  großen  Teil  des  Körpers  gehabt  haben. 
Er  zieht  auch  den  partiellen  Albinismus  heran,  bei  dem  er  eine 
symmetrische  metamerale  Anordnung  betont  und  möchte  speziell  an 
einem  Falle  von  Huntinson  deduzieren,  daß  sich  auf  der  Haut  eines 
von  Haus  aus  brünetten  Individuums  durch  Atavismus  von  seinem 
Vorfahren  eine  melanoblastenfreie  Stelle  vererbt  habe! 

Grund  dagegen  faßt  die  Haut  der  Albiuotischen  als  degeneriert 
auf,  in  dem  Sinne,  daß  ihr  eine  wichtige  primäre  Eigenschaft  der 
Säugetierhaut,  nämlich  die  zur  autochthonen  Pigmentbildung,  verloren 
gegangen  sei. 

Derartige  Gegensätze  der  Auffassungen  zeigen  nur,  wie  sehr 
noch  die  ganze  Pigmentfrage  einen  Gegenstand  der  Kontroversen 
bildet.  Die  ungelösten  Rätsel  der  normalen  Hautpigmentierung 
bieten  der  Deutung  des  Pigmentmangels  wie  -Ueberschusses  erhöhte 
Schwierigkeiten,  obwohl  ja  auch  umgekehrt  gerade  von  diesen  anor- 
malen Zuständen  aus  innerhalb  gewisser  Fragestellungen  ein  Klärung 
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normaler  Verhältnisse  mögiicli  ist.  Jedenfalls  aber  ist  für  das  mela- 
notisclie  Hautpigment  sowohl  der  Ort  wie  der  Vorgang  der  Bildung 
umstritten  und  es  ergibt  sich  eine  ganze  Reihe  von  Problemeu,  die 
schon  wegen  der  Frage  des  Verhältnisses  zwischen  „Naevuszellen'" 
und  pigmentführenden  Zellen  zugleich  für  die  Naevuslehre  wesentliche 
Bedeutung  besitzen.  So  wären  ja  nach  Ribberts  Auffassung  die 
„Naevuszellen"  nichts  anderes  als  gewisse  Eutwicklungs-  und  Zustands- 
formen  von  (bindegewebigen)  Chromatophoren.  Die  Frage  nach  der 
epithelialen  oder  mesodernialen  Herkunft  der  Naevuszellen  geht  bis 
zu  einem  gewissen  Grade  der  Frage  parallel,  ob  das  Epithel  oder 
das  Bindegewebe  die  Bildungsstätte  des  melanotischen  Hautpigments 
abgibt  und  so  berührt  sich  mit  dem  Naevusproblem  auch  die  Frage, 
wieweit  die  in  der  Cutis  liegenden  pigmenthaltigen  Zellen  etwa  vom  Epi- 
thel abstammen.  Wie  weit  die  pigmenthaltigen  Zellen  Bildner  oder  auch 
nur  Träger  des  Farbstofis  seien,  kommt  im  Zusammenhang  mit  der  Frage 
nach  der  Pigmentabfuhr  in  Betracht.  Wieting  und  Hamdi  wollen 
strenge  zwischen  epithelialen  Pigmentbildnern  (■=  Melanoblasten)  und 
mesodermalen  Pigmentträgern  (=  Chromatophoren)  unterscheiden.  Sie 
nehmen  an,  daß  sich  gewisse  Epithelzellen  frühzeitig  zu  der  besonderen 
Tätigkeit  der  Pigmentbildung  dilFerenzieren,  daß  diese  aber  eine 
Eigenschaft  aller  basalen  Epithelien  darstelle.  Beim  Neger,  bei  dem 
die  ganze  Hautfläche  zur  Pigmentbildung  befähigt  ist,  besitze  auch 
die  ganze  Epitheldecke  die  Eigenschaft  Melanoblasten  zu  liefern  und 
sich  auch  dilFus  an  der  Pigmentbildung  zu  beteiligen.  Alles  im 
Corium  vorhandene  melanotische  Pigment  sei  phj'siologischer  Weise 
aus  dem  Epithel  abgeführt.  Den  Pigraentnaevus  führen  Wieting 
und  Hamdi  auf  eine  primäre  lokale  Alteration  der  Epithelfunktion 
im  Sinne  gesteigerter  Pigmentproduktion  zurück,  ihr  folge  eine  reich- 
liche Pigmentabfuhr,  die  bindegewebige  und  endotheliale  Wucherungen 
auslöse.  Daneben  sollen  Melanoblasten  aus  der  Epidermis  abtropfen 
oder  ins  Corium  hineinwachsen.  Zu  ähnlichen  Schlüssen  gelangt  Dalla 
Favera.  Soweit  auch  die  Pigmentfrage  von  einer  völligen  Lösung 
entfernt  ist,  besteht  doch  der  Eindruck,  daß  sich  gerade  in  den  letzten 
Jahren  die  Meinungen  wesentlich  zugunsten  der  Annahme  der  epi- 
thelialen Genese  des  melanotischen  Hautpigmentes  verschoben  haben. 
Besonders  interessant  sind  in  diesem  Zusammenhange  Meirowskys 
experimentelle  Untersuchungen,  denen  zufolge  sich  unter  dem  Reiz, 
den  das  Licht  auf  die  Epithelzellen  ausübt,  die  Substanz  der  Kern- 
körperchen  vermehrt ;  die  Kernkörperchen  treten  in  das  Protoplasma  aus 
und  verwandeln  sich  hier  in  Pigmentkörper,  die  in  feine  Pigmentkörn- 
chen zerfallen  und  sich  charakteristisch  anordnen ;  ein  Kernkörperchen 
verwandelt  sich  unter  der  Lichtwirkung  schon  im  Kern  selbst  in  eine 
braune  Pigmentkugel,  die  als  solche  aus  dem  Kern  austritt  und  im  Proto- 
plasma in  Pigmentkörperchen  zerfällt.  Experimente  an  albinotischen 
Kaninchen  ließen  Meirowsky  analoge  LTmwandlungen  der  Kern- 
körperchensubstanz nach  ihrem  Austritt  aus  dem  Kern  vermissen; 
er  schließt,  daß  somit  der  Albinismus  den  Kern  als  den  Träger  ver- 
erbbarer Eigenschaften  erweise. 

Wie  weit  Meirowskys  unter  ganz  speziellen  Versuchsbedingungen 
gewonnene  Ergebnisse  eine  Verallgemeinerung  vertragen,  steht  noch 
aus.  Wesentliche  Förderung  des  ganzen  Problems  ist  von  der  chemisch- 
physiologischen Seite  her  zu  erwarten.  Ich  möchte  nur  kurz  noch 
Kreibichs  sehr  interessante  Ausführungen  erwähnen,  denen  zufolge 
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bei  der  Bildung  des  melanotischen  Hautpigments  eine  lipoide  Kom- 
ponente existiert.  Im  Naevus  verblieben  die  Melauoblasten  auf  einer 
lipoideu  Stufe  und  Naevuszellen  seien  Melanoblasten,  bei  denen  in- 
folge einer  von  der  Oberfläche  gegen  die  Tiefe  zunehmenden  Ana- 
plasie  die  lipoide  Phase  immer  mehr  zurücktrete.  Durch  den  Lipoid- 
nachweis  will  Kreibich  dartun,  daß  die  melanotischen  Tumoren  und 
so  speziell  auch  die  „Chromatophorome"  beim  Menschen  von  epi- 
thelialen Melanoblasten  ausgehen. 

Diese  Hinweise  schienen  mir  nicht  überflüssig,  um  zu  erklären, 
wie  so  auf  dem  Gebiete  der  angeborenen  Pigmentanomalien  weit- 
gehende Differenzen  der  Auffassungen  bestehen  können. 

Uebrigens  ist  gerade  bei  diesen  auch  die  Abgrenzung  von  „er- 
worbenen" pathologischen  Zuständen  nicht  immer  möglich.  Wir 
müssen  die  Existenz  der  Naevi  pigmentosi  tardi  anerkennen,  wie  ja 
auch  Ehrmann  von  ruhenden  Keimen  von  Melanoblasten  spricht,  die 
erst  im  späteren  Alter  zur  Pigmentproduktion,  gelangen  sollen.  Wenn 
gewisse  Ueberpigmentierungen  als  „Lichtdermatosen"  aufgefaßt  werden, 
so  bildet  bei  diesen  das  Licht  doch  nur  den  auslösenden  Reiz,  der 
die  vorhandene  Fähigkeit  zur  Pigmentbildung  anregt.  Andererseits 
deutet  auch  der  erworbene  Pigmentmangel,  die  Vitiligo  acquisita, 
wenigstens  in  einem  Teil  der  Fälle  auf  angeborene  Voraussetzungen 
im  Sinne  einer  Schwäche  und  Erschöpfbarkeit  der  Fähigkeit  zur 
Pigmentproduktion  hin.  Besonders  habe  ich  dabei  Fälle  im  Auge, 
bei  denen  naevusartige  systematisierte  Lokalisationen  eingehalten 
werden  und  das  Leiden  familiär  und  hereditär  vorkommt.  Ich  ver- 
füge über  eine  Beobachtung,  in  der  beim  Großvater  und  zwei  Enkel- 
kindern in  der  Pubertätszeit  Vitiligofleckeu  in  gleichartiger  Lokali- 
sation an  den  Handrücken  und  im  Gesichte  auftraten.  Man  wird 
namentlich  mit  Rücksicht  auf  eine  gewisse  Stabilität  solche  Fälle  als 
„Naevi  depigmentosi  tardi"  lieber  von  der  progredienten  Vitiligo  ab- 
sondern wollen;  aber  die  Grenze  dürfte  kaum  zu  finden  sein. 


Der  angeborene  Albinismus  scheint  bei  farbigen  Rassen  ver- 
hältnismäßig häufig  vorzukommen.  Es  sind  auch  Fälle  eines  „Semi- 
albinismus"  beobachtet,  wie  z.  B.  hellbraune  Neger  mit  blonden  oder 
roten  Haaren  und  grünen  oder  braunen  Augen.  Frederic  sah  bei 
der  albinotischen  Negerin  Ammanua  zahlreiche  Pigmentfiecken  am 
Rücken  und  in  geringerer  Zahl  an  den  oberen  Extremitäten  und  der 
Brust,  sowie  zwei  Pigmentflecken  im  Gesichte,  die  er  als  Naevi  auf- 
faßt. Im  allgemeinen  werden  bei  den  gescheckten  Negern  (Negres 
mouchetes,  Negropies)  die  dunklen  Stellen  als  stehengebliebene  Reste 
einer  normalen  Pigmentierung  aufzufassen  sein.  Der  partielle  ange- 
borene Pigmentmangel  der  Haut  hält  mitunter  systematisierte  Lokali- 
sationen ein.  Hutchinson  hat  einen  Fall  beschrieben,  der  in  halb- 
seitiger Anordnung  einem  systematisierten  Naevus  entsprach  und  nahm 
an,  es  sei  in  diesem  Falle  eine  unpigmentierte  Stelle  in  der  embryo- 
nalen Entwicklung  genau  so  wie  sonst  ein  strichförmiger  Naevus 
weitergezerrt  worden.    Aehnliches  erwähnt  Kaposi. 

Die  Ergänzung  zu  diesen  Befunden  liegt  in  den  systematisierten 
reinen  Pigmentmälern ,  die  immerhin  verhältnismäßig  selten  vor- 
kommen. Ebenso  gehören  reine  Naevi  spili,  die  sich  an  einem 
Kranken  in  mächtiger  Dissemination  finden,  zu  den  Seltenheiten  (s. 
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z.  B.  den  Fall  von  Fabry).  Wir  sehen  dabei  natürlich  von  Fällen  ab, 
bei  denen  neben  der  Pigraentauoinalie  Erscheinungen  im  Sinne  eines 
komplexen  Krankheitsbildes  (Xeroderma  pigmentosum,  Reckling- 
HAUSENsche  Krankheit)  bestehen. 

Verschiedene  Autoren  haben  gerade  bei  den  ausgedehnten  und 
auffällig  angeordneten  Pigmentanomalien  des  Menschen  vergleichs- 
weise die  Scheckenbildungen  bei  Tiereu  und  besonders  solche  mit  an- 
scheinend gesetzmäßiger  Anordnung  der  verschiedenfarbigen  Haar- 
zonen (Zebrahaut!)  herangezogen;  doch  fehlt  für  diese  noch  die 
einwandfreie  Erklärung. 

Die  Haut,  die  von  anscheinend  reinen  Pigmentmäleru  befallen 
ist,  verrät  mitunter  geringfügige  weitere  Veränderungen  im  Sinne  der 
Verdickung;  die  histologische  Untersuchung  deckt  manchmal  den  Be- 
fund eines  weichen  Naevus  da  auf,  wo  das  makroskopische  Aussehen 
nur  eine  Ueberpigmeutierung  vermuten  ließ.  Andererseits  können 
auch  reine  Pigmentmtiler  durch  Besonderheiten  des  Sitzes  ein 
spezielles  Aussehen  gewinnen. 

Auf  die  früher  besprochenen  Mongolen  flecke  und  auf  die 
blauen  Naevi  (Tieche)  sei  hier  nur  nochmals  kurz  verwiesen. 

Erwähnung  verdient  an  dieser  Stelle  auch  die  Urticaria  pig- 
mentosa (=  Urticaria  naeviformis  (Klotz)  =  U.  xanthelasmoidea 
(F.  Fox).  Die  unter  dieser  Bezeichnung  zusammengefaßten  Fälle  be- 
deuten keine  allzu  enge  Einheit,  und  es  wurden  verschiedene  spezielle 
Typen  aufgestellt  (s.  besonders  Bohaq).  Aber  es  handelt  sich 
wenigstens  zum  Teil  um  Fälle,  bei  denen  eine  kongenitale  Anomalie 
kaum  in  Zweifel  gezogen  werden  kann.  Das  siud  vor  allem  solche 
Fälle,  in  denen  die  AlFektion  schon  in  den  ersten  Monaten  des 
Lebens  ausgebildet  ist,  stationär  bleibt,  den  Eindruck  einer  geschwulst- 
artigen, manchmal  „mollusciformen"  Bildung  macht,  histologisch  neben 
dem  entscheidenden  Mastzellenbefund  reichliche  Ansammlungen  von 
melauotischem  Pigment  wie  in  Naevis  zeigt.  Einzelne  Beobachter 
haben  die  Veränderung  beim  Neugeborenen  gesehen  (F.  Fox, 
Mackenzie  u.  a.),  ich  selbst  fand  das  vollkommen  ausgeprägte  Bild 
bei  einem  4  Wochen  alten  Kinde.  Charakteristisch  aber  für  die 
Urticaria  pigmentosa  ist  der  histologische  Befund  zahlreicher  Mast- 
zellen, die  oft  eine  „tumor"artige  Zusamuienlagerung  zeigen,  so  daß 
die  Urticaria  pigmentosa  als  „Mastzellen-Naevus"  gedeutet  wurde. 
Ueber  die  Bedeutung  der  Mastzellen,  neben  denen  alle  Erscheinungen 
einer  Entzündung  bei  der  Urticaria  pigmentosa  fehlen,  ist  nichts 
sicheres  zu  sagen.  Ich  habe  übrigens  bei  verschiedenartigen  Anomalien 
der  Haut  auffällige  Ansammlungen  von  Mastzellen  gefunden;  so  z.  B. 
bei  der  Hypotrichose. 

Die  Pigmentanomalien  der  Haut  sind  unter  Umständen  auch  mit 
solchen  anderer  Organe  vergesellschaftet.  So  ist  ja  der  Pigment- 
mangel der  Haut  beim  Albinismus  nur  eine  Teilerscheinung  einer 
Anomalie,  die  vor  allem  auch  das  Auge  befällt.  Ueberpigmentierungen 
im  Sinne  des  Naevus  pigmentosus  finden  sich  auch  an  den  Schleim- 
häuten (Conjunctiva- Wolfrum)  ;  im  Zusammenhang  damit  sind  die 
nicht  allzu  seltenen  Schleimhautbefunde  beim  Xeroderma  pigmentosum 
besonders  beachtenswert. 

Endlich  sind  von  großem  Interesse  die  Fälle,  in  denen  neben 
hochgradigen  Pigmentveränderungen  der  Haut  solche  im  Zentral- 
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nei  vensystem  bestehen.  Ich  führe  hier  nur  die  Fälle  von  Grahl  und 
von  Oberndorfer  an. 

Letzterer  fand  bei  einem  8  Monate  alten  Kinde  mit  mächtigem 
Hydrocephalus  internus  ausgesprochene  pantherartige  Zeichnungen 
der  Haut  durch  Einlagerung-  zahlreicher  Pigmentnaevi,  die  mehr  als 
die  Hälfte  der  Körperobertläche  bedeckten ;  in  deren  Bereich  saßen 
überall  gegen  die  Tiefe  gut  abgegrenzte  Naevusnester.  Das  Ge- 
hirn war  schwarz  gefleckt. 

Für  die  Erklärung  dieser  „Gehirn-Naevi"  wird  daran  gedacht, 
daß  eine  Störung  in  der  ersten  Embryonalzeit  vorliege,  zu  der  sich 
Hirn  und  Haut  noch  nicht  differenziert  hätten  und  ihre  Zellen  noch 
gleiche  Eigenschaften  besaßen.  Diese  Annahme  führt  dann  Obern- 
dorfer wiederum  zu  der  Folgerung,  daß  für  die  Genese  der  Pig- 
mentbiklner  die  Epithelien  in  Betracht  kämen. 


Der  Albinismus  ist  eine  der  Anomalien,  die  für  das  Studium 
von  Vererb ungsgesetzeu  besonders  herangezogen  wurden.  Nach  den 
Kreuzungsversuchen  ist  anzunehmen,  daß  der  komplette  Albinismus 
kleiner  Säugetiere  ein  rezessives  Merkmal  im  Sinne  Mendels  be- 
deutet. Ob  beim  Menschen  das  gleiche  Verhalten  bestehe,  hat 
Frederic  genauer  untersucht.  Das  vorliegende  Material,  das  er  aus- 
führlich bringt,  reicht  aber  nicht  aus,  die  Frage  zu  beantworten,  ob 
sich  der  menschliche  Albinismus  nach  der  MENDELSchen  Regel  richte 
oder  nicht.  Eine  Reihe  interessanter  Einzelheiten  möge  hier  erwähnt 
werden: 

Verhältnismäßig  häufig  entstammen  Albinotische  der  Vereinigung 
kousanguiner  Eltern.  Besonders  merkwürdig  ist  Devays  Beobach- 
tungsreihe: 2  Brüder  hatten  ihre  Kusinen  geheiratet;  sämtliche  Kinder 
beider  Ehen  waren  Albinos.  Der  eine  der  Männer  heiratete  in  zweiter 
Ehe  eine  Nicht-Blutsverwandte;  alle  Kinder  dieser  Ehe  waren  nicht- 
albinotisch.  Der  Albinismus  findet  sich  oft  bei  mehreren  Geschwistern, 
ohne  daß  alle  Kinder  einer  Ehe  ergriffen  würden.  (Laqueur:  von 
9  Geschwistern  sind  3  albinotisch;  Vincent:  von  10  Kindern  das 
1.,  4.,  7.  und  10.)  Die  Eltern  von  Albinos  sind  in  der  Regel  normal 
pigmentiert.  Direkte  Vererbung  ist  also  selten.  Adrian  fand  in 
der  Literatur  nur  zwei  sichere  derartige  Fälle  (Arcoleo,  Beerend), 
denen  Frederic  noch  einen  Fall  von  Michaelis  angliedern  möchte. 
Kollaterale  Vererbung  ist  in  mehreren  Fällen  studiert.  So  ist  der 
folgende,  von  Seligmann  mitgeteilte  Stammbaum  von  Interesse. 

9 


f  ?    9  ? 


In  FäUen,  wie  dem  von  Farabee,  den  Castle  als  eine  Be- 
stätigung der  MENDELschen  Spaltungsregel  auffaßt  und  aus  dem  er 
deduziert,  daß  auch  beim  Menschen  der  Albinismus  ein  rezessives 
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Merkmal  darstelle,  ist  diese  Deutung  nicht  ungezwungen,  und  mehrere 
Beobachtungsreihen  stimmen  in  ihren  Zahlen  zum  mindesten  nicht 
mit  den  Ziffern  überein,  die  im  Sinne  der  MENDELSchen  Regel  zu 
verlangen  wären. 
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Die  Verhornuiigsaiiomalien. 

Bei  den  Verhornungsanomalien  läßt  sich  eine  besonders  große 
Zahl  von  Einzeltj'pen  aufstellen,  deren  gegenseitige  Beziehungen 
nicht  immer  genügend  klargestellt  sind.  Mitunter  ist  für  ein  und 
denselben  Zustand  eine  ganze  Reihe  von  verschiedenen  Bezeich- 
nungen anzutreifen  und  umgekehrt  hat  man  eine  und  dieselbe 
Bezeichnung  für  zweifellos  verschiedenartige  Zustände  gewählt.  Da 
aber  die  symptomatisch-klinische  Schilderung  durchaus  nicht  immer 
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durch  die  histologische  Untersuchung  ergänzt  ist,  bleiben  mißliche 
Lücken  und  die  Beurteilung  ist  erschwert. 

Auch  die  Frage  der  Beziehung  zwischen  angeborenen  Verhornungs- 
anomalien und  erworbenen  Dyskeratosen  ist  keineswegs  erledigt. 
Gerade  bei  einem  Teil  der  letzteren  wird  die  Uebereinstimmung  oder 
Aehnlichkeit  mit  kongenitalen  pathologischen  Zuständen  betont,  oder 
Eigentümlichkeiten  der  Entwicklung  und  des  Verlaufs,  hereditäres 
und  familiäres  Vorkommen  usw.  deuten  zum  mindesten  so  sehr  au 
angeborene  Voraussetzungen,  daß  die  Frage  wenigstens  gestreift 
werden  müßte,  wieweit  eine  „Mißbildung"  der  Haut  bei  ihnen  im 
Spiele  sein  könnte. 

Bei  einer  rein  symptomatischen  Betrachtung  ist  es  gewiß  möglich, 
zahlreiche  Zwischenglieder  aufzufinden,  welche  auf  engste  verwandt- 
schaftliche Beziehungen  der  angeborenen  Dyskeratosen  unter  einander 
verweisen;  ebenso  ergeben  sich  symptomatisch  nahe  Beziehungen 
zwischen  einem  Teil  der  angeborenen  und  der  postfötal  auftretenden 
Verhornungsanomalien.  Die  Berechtigung  der  Zusammenfassung  unter 
ätiologischen  und  histologischen  Gesichtspunkten  ist  vorläufig  aber 
noch  nicht  erwiesen. 

Eine  Untersuchung  über  die  Ursachen  der  angeborenen  Dyskera- 
tosen führt  uns  sofort  ins  Gebiet  der  Hypothesen.  Wenn  man  an- 
nimmt, daß  nicht  nur  die  primäre  Keimesanomalie,  sondern  eine 
Schädigung,  welche  die  sich  bereits  entwickelnde  Haut  trifft,  zu  jener 
Störung  der  Verhornung  führt,  so  bleiben  die  verschiedenartigsten 
Möglichkeiten. 

Pathologische  Einflüsse  auf  die  Verhornung  können  zunächst  von 
innen  her  wirksam  werden.  Auf  sie  würden  wir  besonders  gern  da 
rekurrieren,  wo  Veränderungen  im  Corium  uns  einen  speziellen  Anhalt 
geben;  das  ist  aber  bei  jenen  angeborenen  Dyskeratosen  im  allge- 
meinen nicht  der  Fall.  Aber  es  könnte  sich  auch  um  rein  toxische  im 
Stolfwechsel  des  Foetus  wirksame  Einflüsse  handeln,  oder  der  Ano- 
malie könnte  wohl  ein  Entzündungsprozeß  der  Haut  zugrunde  ge- 
legen haben,  der  aber  während  des  Fötallebens  vollständig  abgelaufen 
wäre.  Wenn  Kreibich  die  Anschauung  vertritt,  daß  die  „angioneuro- 
tische"  Entzündung  durch  fortwährende  Durchtränkung  des  Epithels 
mit  fibrinogenreichem  Exsudat  zu  einer  pathologischen  Verhornung 
führt,  die  an  Stelle  der  stärksten  Durchfeuchtung  als  Parakeratose, 
an  Stelle  schwächerer  Durchtränkung  als  Hyperkeratose  und  Akanthose 
in  Erscheinung  treten  soll,  so  ist  zwar  diese  Meinung  gewiß  anfecht- 
bar —  schon  weil  sie  viel  zu  systematisch  bleibt  —  und  sie  ist  auch 
gar  nicht  ohne  weiteres  auf  das  Gebiet  übertragbar,  das  uns  hier  in- 
teressiert; aber  es  handelt  sich  doch  um  eine  Anschauungsweise,  die 
wir  in  Betracht  ziehen  dürfen  und  es  mag  besondere  Erwähnung  ver- 
dienen, daß  Kreibich  seine  Hj'pothese  gerade  für  die  DARiERSche 
Krankheit  heranzieht,  die  augenscheinlich  dem  Gebiet  der  kongenitalen 
Dyskeratosen  anzugliedern  ist. 

Jedenfalls  darf  man  mit  der  Annahme  rechnen,  daß  alle  mög- 
lichen Voraussetzungen,  die  im  Fötalleben  zu  einer  stärkeren  Oede- 
matisierung  der  Epidermis  vom  Papillarkörper  aus  führen  oder  die 
Ernährungsbedingungen  der  Basalschicht  sonstwie  beeinflussen,  eine 
jene  Einwirkung  überdauernde  und  als  Verhornuiigsanomalie  sich 
fixierende  Störung  der  Lebensäußerungen  der  Epidermis  im  Gefolge 
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haben  könnten.  Aber  es  wird  gewiß  schwierig  sein,  die  Richtigkeit 
einer  derartigen  Hypothese  einwandfrei  zu  erweisen. 

Wie  ich  schon  früher  auseinandergesetzt  habe,  möchte  ich  aber 
auch  an  Störungen  des  Verhornungsprozesses  auf  Grund  von  Einflüssen 
denken,  welche  die  fötale  Haut  von  außen  her  getrolieu  haben. 
Sicherlich  kommt  eine  Bedeutung  des  umgebenden  Fruchtwassers  wenig- 
stens in  gewissen  Stadien  der  Entwicklung  der  Haut  in  Betracht  und 
es  müssen  hier  nicht  nur  die  quantitativen  Bedingungen,  sondern  auch 
qualitative  Eigentümlichkeiten  des  Menstruums  von  Bedeutung  sein. 
Die  Störung  würde  sich  besonders  dann  geltend  machen  können, 
wenn  an  und  für  sich  schon  ein  abnormer  Zustand  der  Haut  bestände, 
wie  etwa  eine  Verzögerung  der  Verhornung  aus  „inneren"  Veran- 
lassungen, so  daß  also  anormale  Qualitäten  des  Fruchtwassers  im 
Eahmen  komplexer  Voraussetzungen  erst  recht  zur  Wirkung  kämen. 
Eine  große  Bedeutung  hätte  in  diesem  Zusammenhange  die  Vernix 
caseosa  schon  nach  ihrer  zeitlichen  Ausbildung  und  ihrer  Menge. 
Darf  angenommen  werden,  daß  die  Vernix  caseosa  einen  Schutz  für 
die  Epidermis  der  Frucht  bedeutet,  so  könnte  zum  Beispiel  ihre 
mangelhafte  Ausbildung  an  gewissen  Stellen,  wie  ihre  Abstreifung 
durch  mechanische  Vojaussetzungen  beim  Zustandekommen  von  um- 
schriebenen Verhornungsanomalien  in  Betracht  kommen. 

Vielleicht  ließen  sich  die  Prädilektionsstellen  mancher  Verhornungs- 
anomalien so  erklären. 

In  einer  Arbeit  von  Jacquet  und  Rondeau,  die  im  einzelnen 
leider  allzuviele  angreifbare  Hypothesen  bringt,  wird  darauf  ver- 
wiesen, daß  nicht  nur  sehr  große  Diff'erenzen  nach  der  Masse  der 
Vernix  caseosa  in  verschiedenen  Fällen,  sondern  auch  gewisse  „syste- 
matisierte" Gesetzmäßigkeiten  ihrer  Verteilung  bestehen.  Gerade 
diese  könnten  nun  für  die  Lokalisation  fötaler  Hautanomalien,  wie  für 
die  kongenitale  lokale  Prädisposition  zu  späteren  Dermatosen  von 
Wichtigkeit  sein. 

Die  Herkunft  und  Bedeutung  der  Vernix  caseosa  an  sich  ist 
nicht  vollkommen  geklärt.  Unannehmbar  ist  die  Meinung  von 
Jacquet  und  Rondeau,  nach  welcher  die  Vernix  caseosa  au  und  für 
sich  schon  etwas  Pathologisches,  nämlich  das  Produkt  einer  „Kerato- 
seborrhoea  acuta"  zu  bedeuten  hätte.  Wieweit  an  der  fötalen  Haut  ein 
Talgdrüsensecretion  stattfindet  und  sich  am  Aufbau  der  Vernix  caseosa 
beteiligt,  ist  nicht  sicher.  Nach  den  letzten  Untersuchungen  von 
Unna  und  Golodetz  ist  das  Fett  der  Vernix  kein  Sekretfett,  sondern 
ein  Zellfett  und  zwar  das  Eigenfett  der  fötalen  Hornzellen.  Die 
Verhornung  der  fötalen  Oberhaut  ist  ein  einfacherer  Vorgang  als  die 
der  Oberhaut  des  Erwachsenen ;  es  fehlt  nach  Unna-Golodetz  die 
Stufe  des  Keratohyalins,  während  Eleidin  und  Glykogen  erhalten 
bleiben.  Die  Vernix  caseosa  wäre  nach  diesen  Untersuchungen  ledig- 
lich der  Rest  der  Hornschicht  einer  früheren  Fötalperiode,  nämlich 
des  6.-8.  Monats. 

Falls  angenommen  werden  dürfte,  daß  die  normale  Ausbildung  der 
Vernix  caseosa  erst  zu  einer  Zeit  erfolgt,  zu  der  die  Voraussetzungen 
der  angeborenen  Verhornungsanomalien,  wenn  sie  nicht  überhaupt 
auf  Keimesanlagen  beruhen,  doch  in  der  Regel  bereits  entschieden 
sind,  so  wäre  mangelhafte  Ausbildung  der  Vernix  unter  Umständen 
eher  die  Folge,  als  die  Voraussetzung  einer  Anomalie  der  Epidermis. 
Aber  auch  damit  wäre  nicht  ausgeschlossen,  daß  für  die  weitere  Aus- 
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präguiig  einer  solchen  Anomalie  und  ihrer  späteren  Erscheinungsform 
das  Fehlen  des  Vernix  caseosa  seine  Bedeutung  hätte. 

Die  Suspension  des  Foetus  in  einer  Flüssigkeit  mag,  so  lange 
der  Epidermis  ein  besonderer  Schutz  fehlt,  Bedingungen  schaffen, 
unter  denen  Maceration  und  in  letzter  Linie  Hinderungen  und  Störungen 
der  Verhornung  eintreten  können.  Man  weiß  auch,  daß  Quellungs- 
vorgänge der  Epidermis  ein  unterstützendes  Moment  für  die  Bildung 
von  Blasen  abgeben  und  daß  es  (speziell  nach  den  Untersuchungen 
von  Weidenfeld)  innerhalb  gewisser  Grenzen  gleichgültig  ist,  von 
welcher  Seite  her  die  Quellungsflüssigkeit  auf  die  Epidermis  trifft. 
Auch  das  wird  an  der  embryonalen  Haut  zu  berücksichtigen  sein. 

Ich  möchte  nicht  unterlassen,  gerade  hier  auf  die  Versuche  und 
Schlußfolgerungen  von  Kreidl  hinzuweisen.  „Da  die  Haut  des  Em- 
bryo fortwährend  mit  Flüssigkeit  umspült  ist,  die  Epidermis  daher  immer 
durchfeuchtet  sein  muß,  so  war,  wenn  diese  Voraussetzung  richtig  war,  zu 
erwarten,  daß  die  Haut  eines  Embryos  sich  anders  verhalten  würde, 
als  die  eines  erw^achsenen  Menschen.  Dur ch lä  ssigkei tsversuche 
an  embryonaler  Haut  zeigten  mir  in  der  Tat  eine  viel  größere  Durch- 
lässigkeit als  an  der  Haut  Erwachsener;  die  Haut  eines  nur  wenige 
Tage  alten  Kindes  dagegen  zeigte  wie  die  des  Erwachsenen  geringe 
Diffusion  und  gar  keine  Filtration." 

„Die  Haut  des  Foetus  ist  ständig  von  Flüssigkeit  umgeben  und 
dadurch  sehr  stark  imbibiert,  dabei  die  Verhornung  der  Epithelzellen 
sehr  wenig  ausgesprochen  und  die  embryonalen  Zellen  an  und  für 
sich  succulenter  und  imbibitionsfähiger. 

Sollten  sich  diese  Angaben  auch  durch  exakte  Versuche  für  den 
lebenden  Foetus  erbringen  lassen,  so  fiele  der  Haut  im  embryonalen 
Zustande  die  Rolle  zu,  die  sie  offenbar  auch  phylogenetisch  hat,  einen 
Austausch  von  Flüssigkeit  aus  der  Umgebung  zu  bewirken.  Beim 
lebenden  Foetus  kommt  allerdings  in  Betracht,  daß  er  möglicherweise 
durch  Sekretion  von  Talg  sich  einen  Schutz  gegen  Eindringen  von 
Flüssigkeiten  bietet." 

Ueber  unsere  Kenntnisse  von  dem  normalen  Verhornungsvorgang 
beim  Embryo  möchte  ich  hier  folgende  Daten  anführen:  Unna  hat 
gefunden,  daß  die  Differenzierung  des  Coriums  in  sich  im  3.  P'ötal- 
monate  einsetzt  —  zugleich  tritt  die  Grenze  gegen  die  Oberhaut 
hervor.  Bis  zum  4.  Fötalmonate  bildet  die  Cutisepidermisgrenze 
eine  glatte  Linie.  Erst  im  6.  Monat  verdickt  sich  die  Oberhaut  auch 
auf  der  Höhe  der  stehengebliebenen  Cutisleisten.  Aber  diese  Vor- 
gänge setzen  an  verschiedenen  Hautpartien  sehr  verschieden  spät  ein 
und  bei  der  Geburt  ist  eine  vollständige  Ausbildung  des  Papillar- 
körpers  noch  nicht  erreicht. 

Was  nun  die  Verhoruung  angeht,  so  herrscht  ziemliche  Ueberein- 
stimmung  darüber,  daß  das  Keratohyalin  in  der  Körnerschicht  der 
Epidermis  frühestens  im  5.  Fötalmonat  auftritt.  Dagegen  gehen  die 
Meinungen  über  den  Zeitpunkt  des  Beginns  der  Verhornung  ausein- 
ander. Unterschiede  in  der  Untersuchungsmethode,  im  Objekt  der 
Untersuchung,  nicht  zum  wenigsten  auch  postmortale  Veränderungen 
fallen  hier  ins  Gewicht. 

Ernst  findet  im  Anfange  des  4.  Embryonalmonats  an  Hand  und 
Fuß  noch  keine  Zeichen  beginnender  Verhornung. 

Cedercreutz  kommt  zu  folgenden  Resultaten:  Beim  mensch- 
lichen Embryo  vollzieht  sich  die  Verhornung  in  der  Weise,  daß  die 
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zuerst  angelegten  Teile  (Rumpf  und  Kopf)  zuerst  verhornen.  Die 
später  angelegten  Teile  ( Extremitäten.  Ohrläppchen )  verhornen 
später:  an  den  Stellen,  wo  sich  (durch  Epithelpfropfbüdung)  die  Ori- 
fizien  des  Körpers  ausbilden  (Nase.  Mund)  ist  der  Verhornungsprozeß 
besonders  rege. 

Die  Terhoruung  an  Rumpf  und  Kopf  hat  schon  im  2.  Fötalmonat 
begonnen:  im  3.  Monat  ist  die  ganze  Körperdecke  schon  in  Ver- 
hornung begritfen. 

Auf  alle  Fälle  ergeben  sich  Unterschiede  bei  verschiedenen 
Embryonen  und  bei  ein  und  demselben  Embryo  an  verschiedenen 
Hautpartien,  und  es  werden  sich  wohl  auch  Abhängigkeiten  von  der 
Gesamtentwicklung  der  Haut  herausstellen.  Die  Mittellinie  —  sowohl 
am  Rücken  über  dem  Nervensystem  wie  an  der  ventralen  Seite  — 
erscheint  dabei  besonders  ausgezeichnet ;  sie  ist  dünner.  Anspannungen 
der  Haut  an  bestimmten  Stellen  mögen  speziell  zu  berücksichtigen  sein. 

Der  Verhornungsprozeß  beim  Embryo  ist  also  sicherlich  durch 
die  verschiedensten  Momente  mitbeeinüußt.  er  nimmt  zu  seiner  Ent- 
wicklung lange  Zeit  in  Anspruch,  und  er  kann  also  auch  in  den  ver- 
schiedenen Perioden  des  Fötallebens  zur  Anomalie  führen. 

Man  könnte  dabei  in  Betracht  ziehen,  ob  nicht  gerade  im  Hin- 
blick auf  die  zeitlichen  Unterschiede  in  der  Ausbildung  der  Ver- 
hornung an  verschiedenen  Körperstellen  aus  der  Lokaüsation  einer 
angeborenen  Verhornungsanomalie  ein  Rückschluß  auf  die  Zeit  mög- 
lich wäre,  in  der  der  Embryo  die  eutscheidende  Störung  erlitten  hätte. 
Aber  diese  Hoifnung  wird  schon  durch  die  Ueberlegung  eingeschränkt, 
daß  eine  spätere  Anlage  oder  Weiterbildung  der  Verhornung  sich 
wohl  wieder  auszugleichen  vermöchte,  wobei  allerdings  gerade  das 
Ueberstürzte  des  Vorganges  wieder  den  Grund  für  pathologische  Zu- 
stände abgeben  könnte. 

Eine  besondere  Bedeutung  für  die  Anomalien  der  embryonalen 
Verhornung  haben  manche  Autoren  dem  Verhalten  des  Epitrichium 
zugestehen  wollen.  Krause  definiert  dieses  (=  Periderm)  morpho- 
logisch als  die  äußersten  Epidermiszellen.  die  absterben,  indem  sie 
der  Keratinisation  unterliegen,  und  physiologisch  findet  er  einen 
Unterschied  gegenüber  dem  embryonalen  Stratum  corneum  darin, 
daß  die  Zellen  des  letzteren  noch  einen  StoflVechsel  aufweisen, 
während  die  Zellen  des  Periderm  bereits  abgestorben  sind. 

Andere  Autoren  aber  wollen  im  Epitrichium  eine  Schicht  von 
besonderen  Eigenschaften  erblicken  (die  keine  Keratinisation  durch- 
mache I),  und  die  bei  einem  normale  Bestände  vom  Ende  des  2.  bis 
6.  Monats  allmählich  von  den  tieferen  Epidermisschichten  unabhängig 
werde.  Die  Verbindung  mit  den  tieferen  Schichten,  die  Adhärenz, 
Dichte  usw.  zeigt  wechselnde  Verhältnisse  und  speziell  die  Persistenz 
wie  die  bleibende  Verbindung  mit  den  tieferen  Schichten  kann  Vor- 
aussetzung für  weitere  pathologische  Entwicklungen  geben,  so  wie  sie 
selbst  ja  bereits  den  Ausdruck  pathologischer  Voraussetzungen  be- 
deutet. 

In  der  speziellen  Lokalisation  au  den  Nägeln,  als  Eponychium, 
kann  das  Periderm  für  besonders  oder  ausschließlich  dort  sich 
äußernde  Anomalien  wichtig  werden.  H.  Ramsay  Smith  teilt  einen 
Fall  mit.  in  dem  das  Eponychium  hufartig  über  die  Geburt  hinaus 
bestehen  blieb.    Eine  Identifizierung   des  Eponychiums   mit  dem 
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WELCKERschen  Epitrichium  lehnt  Okamura  ab;  er  nimmt  kom- 
pliziertei'e  Verhältnisse  an. 

Die  Art  und  Weise,  wie  die  Abtrennung  des  Epitrichiums  er- 
folgt, kann  von  Bedeutung  für  die  Entstehung  von  Verhornungs- 
anomalien  werden.  So  meint  auch  Lenglet,  daß  eine  gewisse 
Autonomie,  die  der  Epitrichialschicht  zukomme,  zum  Teil  verloren 
gehen  könne,  daß  die  Adhärenz  an  den  tieferen  Schichten  stärker 
bleibe  und  so  die  biologische  Beziehung  zu  diesen  sich  erhalte ;  die 
normale  Desquamation  fiele  dann  weg.  Ein  solches  Verhalten  wird 
hypothetisch  für  die  Entstehung  verschiedener  Formen  angeborener 
Dyskeratosen  herangezogen. 

Auch  ein  Erhaltenbleiben  des  Epitrichiums,  das  sich  in  toto  von 
der  unterliegenden  Epidermis  losgelöst  hat  und  so  gewissermaßen 
eine  selbständige  Hülle  bildet,  muß  Konsequenzen  nach  sich  ziehen. 

Die  Lückenhaftigkeit  unserer  Kenntnisse  von  der  Entwicklung 
der  fötalen  Epidermis  wie  der  in  Betracht  kommenden  Tatsachen  aus 
der  Physiologie  des  Foetus  läßt  vorläufig  Hypothesen  für  die  Er- 
klärung des  Zustandekommens  der  Verhornungsanomalien  nicht  ent- 
behren. 


Die  histologische  Untersuchung  der  angeborenen  Verhornungs- 
störungen hat  vor  allem  zu  berücksichtigen: 

1)  Das  quantitative  Verhalten  der  einzelnen  Schichten  der  Epi- 
dermis (Ausfall-Verbreiterung) ; 

2)  Reichtum  oder  Fehlen  von  Mitosen  an  normaler  Stelle  oder 
in  höheren  Schichten ; 

3)  die  feineren  Färbungsreaktionen. 

Die  einfache  Einteilung  von  Auspitz  (1881),  die 

a)  Hyperkeratose, 

b)  Keratolyse  (=  mangelhafte  Verhornung), 

c)  Parakeratose 

unterschied,  kann  nur  einen  gewissen  Anhalt  liefern  und  selbst  ein 
spezielles  Schema  von  Gassmann  für  die  Hyperkeratosen  ist  schon 
wegen  der  häufigen  Kombination  der  Hyperkeratose  mit  Parakeratose 
noch  nicht  genügend. 

GrASSMANN  unterscheidet : 

a)  Proliferations  - Hyperkeratose  (=  vermehrte  Anbilduug  von 
Horn;  die  Abstoßung  kann  normal  oder  vermehrt  sein), 

b)  R  e  t  e  n  t  i  0  n  s  -  Hyperkeratose  (die  Abstoßung  ist  vermindert, 
der  Zuwachs  normal  oder  vermindert), 

c)  Hyperkeratose  durch  Proliferation  +  R  etention  (=  ver- 
mehrte Anbildung  und  verminderte  Abstoßung). 

Leider  reicht  die  histologische  Untersuchung  mit  den  heutigen 
Hilfsmitteln  nicht  immer  aus,  und  für  die  Beurteilung  der  anormalen 
Verhornuug  bleibt  zur  Unterscheidung  der  verschiedensten  Typen  (je 
nach  der  leichten  Löslichkeit,  Abhebung  in  Fetzen,  in  Schilferung, 
in  Platten,  als  Schuppung,  Epidermolj^se  usw.)  noch  der  klinisch- 
symptomatische Eindruck  am  wichtigsten.  Die  neuen  Untersuchungen 
von  Unna  und  Golodetz  lassen  allerdings  hofi"en,  daß  nicht  nur 
allgemeine  Fragen  der  normalen  und  pathologischen  Verhornung, 
sondern  speziell  auch  das  histologische  Studium  der  angeborenen 
Dj'skeratosen  einen  frischen  Anstoß  gewonnen  hat. 
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Bei  der  Betrachtung  der  augeboreueu  Verhoruungsanomalien  gehen 
wir  vielleicht  am  besten  von  der  Ichthyosis  vulgaris  aus,  also 
von  einem  Zustande,  der  sich  erst  im  extrauterinen  Leben  entwickelt 
und  deshalb  von  manchen  Autoren  nicht  in  den  Bereich  der  ange- 
borenen Dyskeratosen  einbezogen  wird.  Allein  die  Ichthyosis  muß 
uns  schon  deshalb  interessieren,  weil  sich  bei  ihr  die  größte  Schwierig- 
keit einer  symptomatischen  Abgrenzung  von  angeborenen  Dj^skeratoseu 
im  engsten  Sinne  ergibt,  und  weil  bei  ihr  angeborene  Voraussetzungen 
ganz  auffällig  hervortreten.  Histologisch  aber  ist  die  Abgrenzung 
vielleicht  noch  schwieriger  als  klinisch.  Wir  fassen  die  Ichthyosis 
als  einen  Zustand  auf,  der  den  Befallenen  durch  sein  ganzes  Leben 
hindurch  begleitet.  Ein  Wechsel  in  der  Intensität  der  Erscheinungen 
oder  eingeschobene  akute  Zwischenzustände  und  Komplikationen  be- 
rühren nicht  das  Wesentliche  der  Anomalie. 

So  ergibt  sich  klinisch-symptomatisch  zum  mindesten  eine  so 
starke  Annäherung  an  anerkannte  kongenitale  Dyskeratosen,  daß  die 
DiiFerenzierung  große  Verlegenheiten  bereiten  kann.  Und  in  Ergänzung 
dazu  ist  histologisch  die  Unterscheidung  zwischen  der  Ichthyosis 
vulgaris  und  anderen  angeborenen  Dyskeratosen  bis  zu  einem  ge- 
wissen Grade  unmöglich. 

Aber  auch  ganz  abgesehen  von  einer  derartigen  Vergleichung  — 
die  Histologie  der  Ichthyosis  vulgaris  an  sich  brachte  die  meisten 
Autoren  zu  Anschauungen  über  die  Pathogenese  des  Leidens,  welche 
die  Annahme  einer  angeborenen  Difformität  der  Haut  in  den  Vorder- 
grund rückten. 

Im  einzelnen  ist  die  Auffassung  allerdings  verschieden. 

Brocq  nimmt  eine  Funktionsstörung  der  Hautdrüsen  und  eine 
Veränderung  der  Hornbildung  der  Epidermis  an;  Besnier  erklärt 
die  Veränderung  der  Epidermis  für  wesentlich;  alle  anderen  Ab- 
weichungen vom  Normalen  an  den  Drüsen  und  im  Corium  seien 
sekundär. 

Thibierge  setzt  eine  Veränderung  oder  Funktionsstörung  unbe- 
kannter Art  in  den  Retezellen  voraus. 

Neisser  betont  eine  abnorm  starke  Verhornung  der  Epithelien 
und  eine  abnorm  feste  Kohärenz  der  Hornzellen. 

Kromayer  setzt  die  Verhornungsanomalie  in  Abhängigkeit  von 
einer  Bindegewebssklerose. 

Gassmann  stellt  die  Ichthyosis  mit  den  Naevis  nahe  zusammen, 
findet  aber  als  wesentliche  Verschiedenheiten  ein  diffuses  Auftreten 
der  Ichthyosis  und  den  histologischen  Befund,  daß  durchaus  nicht 
immer  ein  Gewebeüberschuß  über  das  Normale  vorhanden  sei. 

Blaschko  endlich  erklärt  die  Ichthyosis  nicht  für  eine  Krank- 
heit, sondern  für  eine  Keimes  Variation,  als  eine  Anomalie,  die  als 
ein  zufälliges  Variationsprodukt,  als  eine  „vielleicht  pathologische" 
Menschenspielart  aufgefaßt  werden  müsse. 

Ich  will  nicht  unterlassen,  einige  speziellere  Bemerkungen  von 
Blaschko  hierher  zu  setzen :  „Wollte  man  diese  Spielart  für  eine 
atavistische  halten,  so  wäre  man  gezwungen,  schon  sehr  weit  in  der 
Ahnenreihe,  über  die  Affen  hinaus  zu  den  Dickhäutern  zurückzugreifen. 
Mit  demselben  Rechte  könnte  man  die  Ichthyosis  auch  für  eine  Zu- 
kunftsvariation erklären,  für  eine  Spielart,  die  sich  vielleicht  nur  des- 
wegen nicht  in  größerer  Zahl  entwickelt,  weil  sie  doch  eine  gewisse 
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Minderwertigkeit  der  befallenen  Individuen  darstellt  und  im  Kampfe 
ums  Dasein  ihrem  Träger  keinerlei  Lebensvorrechte  gewährt." 

Nach  den  hier  wiedergegebenen  Ansichten  wird  durchgehends  für 
die  Ichthyosis  eine  angeborene  Anomalie  als  entscheidende  Vor- 
aussetzung betrachtet.  Unna  freilich  erklärt  die  Ichthyosis  für 
einen  entzündlichen  Prozeß.  Selbst  wenn  man  seiner  Anschauung 
folgen  wollte,  wäre  noch  das  Verhältnis  zwischen  den  entzündlichen 
Erscheinungen  und  einer  angeborenen  Eigentümlichkeit  der  Haut  ab- 
zuschätzen, die  zu  jener  Entzündung  disponierte.  Für  Tommasoli 
ist  die  Ichthyosis  eine  autotoxische  Keratose,  bei  der  er  alle  Voraus- 
setzungen im  Sinne  einer  angeborenen  Strukturanomalie  der  Haut 
außer  Betracht  lassen  möchte,  und  die  er  auf  chronische  Ernährungs- 
störungen bezieht. 

Wir  haben  bei  der  Ichthyosis  noch  besonders  das  familiäre  und 
hereditäre  Vorkommen  zu  betonen.  Die  Tatsache  als  solche  ist  all- 
gemein anerkannt,  über  die  Häufigkeit  gehen  die  Meinungen  aus- 
einander. Gassmann  gibt  eine  kritische  Uebersicht  über  die  An- 
sichten einer  größeren  Anzahl  von  Autoren  und  stellt  die  Brauch- 
barkeit älterer  Statistiken  in  Abrede,  weil  sie  in  großer  Zahl  Fälle 
einschließen,  die  nicht  als  typische  Fälle  diffuser  vulgärer  Ichthyosis 
gelten  dürfen  und  in  ihrer  Zugehörigkeit  zu  diesem  Krankheitsbilde 
zum  mindesten  strittig  sind.  So  wird  sogar  der  berühmte  „Parade- 
fall" von  Ichthyosis  ausgeschieden,  der  die  Familie  Lambert  betriff"t. 

Gassmann  steUt  selbst  eine  kleine  Statistik  von  44  einwand- 
freien F'ällen  zusammen,  nach  welcher  Heredität  etwa  in  einem  Viertel 
der  Fälle  bestand  und  in  etwa  der  Hälfte  der  Fälle  der  Zustand  bei 
mehreren  Mitgliedern  einer  Familie  existierte. 

Lesse R  betont,  daß  bei  kaum  einer  anderen  Hautkrankheit  sich 
die  direkte  Vererbung  von  Eltern  auf  die  Kinder  mit  solcher  Be- 
stimmtheit und  so  häufig  nachweisen  lasse,  wie  gerade  bei  der 
Ichthyosis;  fast  in  allen  Fällen  sei  sie  bei  mehreren  Deszendenten 
zu  konstatieren.  Ich  glaube,  daß  diese  Meinung  in  höherem  Maße 
zu  Recht  besteht,  als  es  nach  den  statistischen  Angaben  scheinen 
möchte.  Der  Ueberblick  über  die  Verbreitung  des  Leidens  in  einer 
Familie  wird  dadurch  sehr  erschwert,  daß  oft  sehr  leichte  und  ge- 
ringfügige Grade  der  Ichthyosis  vorkommen,  die  von  den  Befallenen 
selbst  gar  nicht  beachtet  werden,  und  über  die  uns  nicht  das  Be- 
fragen ihrer  Angehörigen,  sondern  nur  eine  genaue  Untersuchung 
Auskunft  verschaffen  kann. 

Die  Gesetzmäßigkeiten,  denen  das  hereditäre  und  familiäre  Auf- 
treten der  Ichthyosis  vulgaris  folgen  mag,  sind  keineswegs  leicht  zu 
überblicken,  besonders  da  auch  bei  gehäuftem  Auftreten  innerhalb 
einer  Familie  die  Intensität  des  Leidens  in  verschiedenen  Genera- 
tionen und  bei  mehreren  Geschwistern  sehr  starke  Differenzen  auf- 
weisen kann,  und  zwar  mit  schwankenden  Verstärkungen  und  Ab- 
schwächungen  innerhalb  einer  Reihe. 

Es  existieren  Fälle,  in  denen  die  Ichthyosis  vulgaris  in  direkter 
Fortsetzung  durch  mehrere  Generationen  geht ;  verhältnismäßig  häufig 
bei  2  Generationen  ist  die  Existenz  bei  3  Generationen  schon 
seltener  und  eine  noch  ausgedehntere  Folge  nur  für  relativ  wenige 
Reihen  anerkannt.  Naylers  Mitteilung  von  Ichthyosis  vulgaris  in 
6  Generationen  wird  von  Gassmann  angezweifelt.  Er  selbst  be- 
richtet über  eine  Reihe,  die  durch  4  Generationen  geht. 
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Ich  verfüge  über  eine  Beobachtimg,  in  der  mittelschwere  Grade 
der  Ichthyosis  vulgaris  in  3  Generationen  sichergestellt  sind  und  das 
Leiden  wohl  schon  vorher  in  der  Familie  bestanden  hatte.  Erkrankt 
war,  wie  ich  mich  persönlich  überzeugen  konnte,  der  Großvater,  der 
mit  seiner  gesunden  Kusine  verheiratet  war,  dessen  Sohn  (das 
einzige  Kind  dieser  Ehe)  und  weiterhin  die  beiden  Knaben,  die  von 
diesem  Vater  stammten.  Nach  den  Angaben  des  Großvaters  war  sein 
eigener  Vater  frei  von  ichthyotischen  Veränderungen  gewesen,  aber 
sein  Großvater  hatte  bereits  das  Leiden  gehabt.  Auch  in  der  Seiten- 
verwandtschaft sollen  Fälle  existieren,  doch  konnte  ich  hierüber  nichts 
genaueres  ermitteln. 

Das  Ueberspringen  einer  Generation,  das  sich  nach  der  Anamnese 
dieses  Falles  ergibt,  ist  auch  anderweitig  bei  der  Ichthyosis  notiert 
worden ;  so  beispielsweise  von  Alvarez  de  Linera. 

Neben  einer  Vererbung  in  direkter  Linie  ist  auch  ein  Weiter- 
schreiten in  der  Seitenverwandtschaft  anzuführen. 

Von  mehreren  Geschwistern  bleiben  meist  einige  von  der 
Ichthyosis  verschont.  Kaposi  berichtet  von  einem  Falle,  in  dem  von 
den  Kindern  einer  ichthyotischen  Mutter  sämtliche  5  Söhne  die 
Ichthyosis  hatten,  während  alle  3  Töchter  frei  geblieben  waren.  Wie 
in  diesem  FaUe  erkranken  des  öfteren  nur  Kinder  des  einen  Ge- 
schlechtes; manchmal  triift  man  das  Leiden  nur  bei  den  männlichen 
oder  weiblichen  Individuen  zweier  Generationen;  aber  auch  gekreuzte 
Vererbung  existiert. 

Besonders  interessant  ist  ein  Fall  von  Alvarez  de  Linera,  in 
dem  von  Zwillingsbrüdern  nur  der  eine  erkrankt  war. 

Die  Annahme,  daß  vorzugsweise  männliche  Individuen  an 
Ichthyosis  vulgaris  leiden,  ist  durch  die  statistischen  Daten  nicht  ge- 
rechtfertigt. 

Wieweit  meist  ältere  Angaben  über  das  Vorkommen  einer 
endemischen  Ichthyosis  (Paraguay,  indischer  Archipel,  Molukken, 
Albanien)  Vertrauen  verdienen,  ist  in  Frage  gestellt  worden;  es  ist 
aber  von  vornherein  nicht  unwahrscheinlich,  daß  fortgesetzte  Inzucht 
die  Ausbreitung  des  Zustandes  begünstigen  könnte.  Dafür,  daß  in 
einer  vorher  ichthyosisfreien  Familie  aus  der  Ehe  von  Blutsverwandten 
ichthyotische  Kinder  entstammen,  hat  Thibierge  mehrere  Beispiele 
gesehen. 

Interessant  wären  Familien,  in  denen,  außer  ichthyotischen 
Individuen,  solche  mit  anderen  Verhornuugsanomalien  vorgekommen. 
Hutchinson  gibt  an,  daß  er  des  öfteren  Ichthyotiker  gesehen  habe, 
deren  Aszendenten  mit  Psoriasis  vulgaris  behaftet  w^aren. 

Thibierge  führt  kurz  an,  daß  in  der  Aszendenz  von  Ichthyotikern 
andere  teratogene  Voraussetzungen  zu  finden  seien. 

Daß  bei  Ichthyosiskranken  im  allgemeinen  die  körperliche  und 
geistige  Entwicklung  notleide,  ist  eine  unhaltbare  Behauptung;  aber 
in  einzelnen  schweren  Fällen  sind  Defektzustäude  beobachtet  worden. 


Um  die  Sonderstellung  der  Ichthyosis  vulgaris  gegenüber  ähn- 
lichen angeborenen  Zuständen  zu  erweisen,  ist  klinisch-symptomatisch 
besonders  auf  die  typischen  Lokalisationen  der  „reinen"  Fälle 
und  auf  das  Verschontbleiben  der  Gelenkbeugen  hingewiesen  worden.  Es 
existieren  aber  Fälle  von  „paratypischer  Ichthyosis"  (Besnier), 
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bei  denen  gerade  die  Gelenkbeugen  befallen  sind.  Wenn  solche  Fälle 
der  allgemeinen  Erscheinungsweise  und  der  Histologie  der  Ichthyosis 
vera  entsprechen,  wird  man  sie  nicht  wegen  der  anormalen  Lokalisa- 
tion von  dieser  abtrennen  dürfen.  Aber  sicherlich  nimmt  zum 
mindesten  ein  Teil  dieser  Fälle  auch  histologisch  eine  Sonderstellung 
ein  und  ist  wohl  am  besten  neben  der  alsbald  zu  besprechenden 
Hyperepidermotrophie  Brocqs  unterzubringen,  zumal  wenn  die  Be- 
falleneu zudem  noch  in  der  Entwicklung  zurückgeblieben  sind  oder 
andere  kongenitale  Anomalien  (Haarmangel,  Wolfsrachen) 
zeigen.  Thibierges  Annahme,  die  paratypische  Ichthyose  sei  generell 
nichts  anderes  als  der  Befund  überlebender  leichter  Fälle  von  intra- 
uterinem Keratom,  ist  wohl  zu  apodiktisch. 

Die  Symptome  der  Ichthyosis  schließen  in  der  überwiegenden 
Zahl  der  Fälle  difterentialdiagnostische  Schwierigkeiten  aus.  Ver- 
wechslungsmöglichkeiten ergeben  sich  einmal  bei  allerleichtesten 
Graden  des  Leidens,  die  kaum  als  pathologischer  Zustand  imponieren, 
andererseits  sind  besonders  schwere  Hy strix-Formen  in  ihrer  Be- 
deutung strittig.  Wir  möchten  daran  festhalten,  daß  Fälle  existieren, 
die  nach  dem  histologischen  Befund  und  sonstigen  Verhalten  von 
der  Ichthyosis  nicht  loszutrennen  sind.  Daneben  sind  aber  sicherlich 
gerade  als  Ichthyosis  hystrix  auch  Fälle  rubriziert  worden,  die  nach 
Lokalisation  und  Ausdehnung  der  Anomalie  wie  nach  dem  kompli- 
zierteren und  von  der  Ichthj^osis  abweichenden  histologischen  Bilde 
nur  als  Naevi  bezeichnet  werden  dürften. 

Histologisch  ist  die  Abgrenzung  der  Ichthyosis  deshalb  nicht 
immer  vollkommen  leicht,  weil  zwischen  konstanten  und  mehr  ak- 
zessorischen Veränderungen  zu  unterscheiden  wäre^).  Von  großer 
Wichtigkeit  ist  Gassmanns  Feststellung,  daß  bei  der  Ichthyosis  vera 
histologische  Veränderungen  auch  an  Hautstellen  sich  finden,  die 
makroskopisch  keine  Anomalie  erkennen  lassen ;  so  kommt  Gassmann 
zu  der  Ueberzeugung,  daß  bei  der  Ichthj'osis  die  gesamte  Hautdecke 
befallen  sei;  er  will  die  Ichthyosis  als  angeborene  primäre  Verhor- 
nungsanomalie  mit  oder  ohne  Verdickung  der  Hornschicht,  mit  be- 
deutender Retention  und  nur  wenig  vermehrter  Produktion  von 
Hornzellen  rubrizieren. 

Die  so  zu  gewinnende  Einfachheit  und  Einheitlichkeit  des  Ueber- 
blicks  über  das  Gebiet  der  Ichthyosis  vulgaris  hält  aber  vielleicht 
den  Tatsachen  nicht  Stand.  Wir  tragen  Bedenken,  Gassmanns 
Ablehnung  der  Existenz  umschriebener  echter  Ichthyosisformen  zu 
akzeptieren  und  es  fragt  sich,  wieweit  der  Bereich  des  Krankheitsbildes 
klinisch  und  histologisch  durch  Grenzfälle,  durch  Zwischen-  und 
Uebergangstypen  zu  anderen  Formen  angeborener  Verhornungs- 
störungen zu  erweitern  wäre,  und  wieweit  sich  etwa  die  Kombination 
von  Ichthyosis  vera  mit  gewissen  Naevusformen  für  eine  engere  Zu- 
sammengehörigkeit verwerten  ließe,  oder  wieweit  endlich  Fälle,  die  als 
atrophizierende  Formen  der  Ichthyosis  imponieren,  die  aber  vielleicht 
gar  nicht  zur  echten  Ichthyosis  gehören,  die  Grenzen  verrücken. 

Der  Versuch  der  scharfen  Abgrenzung  der  Ichthyosis  vera  von 
anderen    „ichthyosisähnlichen"    angeborenen  Verhornungsanomalien 

i)  Alle  diese  Dinge  sollen  hier  nicht  genauer  besprochen  werden,  da  wir  für 
unsere  weitere  Besprechung  auf  sie  verzichten  können  und  ihnen  vorwiegend  nur 
ein  dermatologisch-spezialistisches  Interesse  zulfommt.  Ich  verweise  zur  genaueren 
Information  auf  die  ausführliche  Arbeit  von  Gassmann. 
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kann  schon  deshalb  nicht  zu  Ende  gebracht  werden,  weil  vielfach  die 
vorhandenen  histologischen  Untersuchungen  nicht  ausreichen.  Es  wäre 
aber  überhaupt  verfehlt,  die  Ichthyosis  vulgaris  von  vornherein  in 
einen  Gegensatz  zu  jenen  anderen  kongenitalen  Dyskeratosen  zu  stellen. 
Es  ist  vielmehr  die  ganze  Reihe  der  angeborenen  Verhorn ungsano- 
malien  daraufhin  zu  betrachten,  wieweit  sich  aus  ihr  mehr  oder 
minder  gut  abgegrenzte  Typen  herausschälen  lassen,  deren  gegenseitige 
Beziehung  oder  scharfe  Unterscheidbarkeit  erst  in  zweiter  Linie  zur 
Diskussion  kommen  kann. 

So  ist  neben  die  Ichthyosis  vulgaris  zunächst  die  Ichthyosis 
congenita  zu  stellen.  Für  diese  Anomalie  existiert  eine  große  Zahl 
unterschiedlicher  Bezeichnungen:  Ichthyosis  intrauterina,  Ichthyosis 
foetalis,  Keratoma  intrau terinum,  Hyperkeratosis  universalis  congenita, 
Keratosis  diffusa  epidermica  congenita  (Lebert),  universelles  diffuses 
kongenitales  Keratom  (Kyber),  Ichthyosis  sebacea,  Keratoma  con- 
genitale malignum,  Cutis  testacea.  Einzelne  schwere  Fälle  sind  als 
Harlekin-Foetus,  Alligator  boy  beschrieben  worden.  Für  die  leich- 
teren Formen  kämen  nach  Meneau  noch  folgende  Benennungen  in 
Betracht:  Desquamation  epidermique,  sclerose  generale  de  la  peau, 
Variete  pityi'iasique  de  Xerodermie  congenitale,  desquamation  collodi- 
onnee. 

Die  Bezeichnungen  versuchen  zumeist  die  hervorstechendsten 
Eigentümlichkeiten  der  Erscheinung  möglichst  genau  zu  charakte- 
risieren ;  sie  sind  zum  Teil  —  wie  die  Benennung :  Ichthyosis  sebacea 
—  irreführend.  Wenn  man  mit  Kyber  eine  Entstehung  der  Ano- 
malie im  4.  Fötalmonat  annehmen  dürfte,  wäre  v.  Hebras  Meinung, 
daß  der  Zustand  auf  einer  Seborrhoe  beruhen  könnte,  von  vornherein 
widerlegt. 

Früchte  mit  dieser  Anomalie  sterben  meist  intrauterin  ab  oder 
es  erfolgt  eine  Totgeburt  oder  der  Exitus  tritt  wenige  Tage  nach 
der  Geburt  ein. 

Nur  leichte  Fälle  können  am  Leben  bleiben.  Diese  aber  finden 
keine  einheitliche  Auffassung;  denn  je  geringere  Grade  der  Zustand 
zeigt,  um  so  schwieriger  ist  seine  Abgrenzung  von  benachbarten 
Typen. 

In  den  ausgesprochenen  Fällen  des  „Keratoma  malignum".  die 
eine  extrauterine  Weiterentwicklung  unmöglich  machen,  findet  sich 
nach  Rieckes  zusammenfassender  Schilderung  etwa  folgende  Be- 
schaffenheit der  Haut:  Die  ganze  Oberfläche  der  Haut  wird  von 
dicken,  derben,  hornartigen,  meist  gelbgrauen  Schildern  und  Platten 
gebildet,  die  über  halbzentimeterdick  sein  können ;  ihre  Konfiguration 
ist  verschieden  (rund,  oval,  dreieckig,  viereckig,  rechteckig),  ihre 
Größe  wechselnd.  Eine  gewisse  Regelmäßigkeit  in  der  Anordnung 
gleichartiger  Platten  bei  den  hierher  gehörigen  Föten  ist  unverkennbar. 
Zwischen  den  Platten  verlaufen  zahlreiche  Furchen  verschiedenster 
Breite  und  Tiefe.  Sie  fallen  entweder  steil,  fast  senkrecht  von  der 
Platte  ab,  oder  es  findet  ein  allmählicher  sanft  absteigender  Ueber- 
gang  statt.  Diese  Furchen  sind  vielfach  mit  einer  dünnen  epithelialen 
Auskleidung  versehen,  oft  aber  liegt  auch  das  Corium  frei  zu  Tage. 
Hände  und  Füße  nur  nehmen  an  der  Bildung  der  Platten  und  Furchen 
nicht  teil;  sie  sind  meist  als  Klumphände  und  Klumpfüße  gebildet 
und  von  weiter,  glatter,  glänzender,  derber,  verdickter  Haut  bedeckt. 
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Die  GeDitalien  sind  in  einem  Teil  der  Fälle  normal  entwickelt,  in 
anderen  rudimentär.    Ectropium  ihrer  Hautfalten  gehört  zur  Kegel. 

Die  schildpattartige  Beschaffenheit  der  Haut  ähnelt  wenig  einer 
Schuppenhaut;  man  hat  ihr  Aussehen  mit  trockenem  gelben  Leder, 
mit  dem  Panzer  von  Krustentieren,  mit  Baumrinde  usw.  verglichen. 

Typisch  sind  neben  der  Hautbeschaffenheit  die  Anomalien  der 
Gesichtsbildung.  Oft  fehlt  die  Lanugo  und  die  Cilien  und  Super- 
cilien.  Die  Augenlider  sind  rudimentär  und  als  hornige  Platten 
maximal  ektropioniert.  Die  Nase  ist  sehr  stark  abgeplattet,  beide 
Nasenlöcher  verengt;  eines  kann  fehlen.  Es  besteht  sehr  starkes 
Ectropium  der  Lippen ;  der  Mund  steht  offen,  ähnelt  einem  Fischmaul 
(Okel).  Die  Ohrmuscheln  sind  undeutlich  entwickelt,  durch  zahlreiche 
Einrisse  ist  die  Ohrregion  in  der  Regel  zerklüftet,  die  Hautinseln 
sind  mit  beträchtlich  dicken  Hornplatten  versehen.  Die  Ohrformation 
ist  bisweilen  an  der  Kopfhaut  angedeutet  „wie  hineingeplättet".  Der 
Gehörgang  läßt  sich  meist  durch  Sondierung  als  sehr  enger  Spalt 
nachweisen,  das  innere  Ohr  erscheint  in  der  Regel  normal  gebildet. 

Neben  diesem  Typus,  der  ohne  weiteres  als  Mißbildung  imponieren 
muß  und  für  den  kein  Paradigma  existiert,  in  dem  die  Frucht,  wenn 
sie  überhaupt  ausgetragen  wurde,  länger  als  9  Tage  gelebt  hätte, 
läßt  sich  eine  zweite  Gruppe  gemilderter  Fälle  zusammenstellen; 
RiECKE  bezeichnet  sie  als  Ichthyosis  congenita  larvata.  Er  will  noch 
eine  dritte  Gruppe  einer  Ichthyosis  congenita  tarda  gelten 
lassen,  in  welcher  die  Anomalien  bei  der  Geburt  nur  andeutungsweise 
vorhanden  sind  oder  gröbere  Veränderungen  zunächst  überhaupt 
fehlen,  und  bei  der  erst  nach  Tagen,  Wochen  oder  selbst  nach 
Monaten  Erscheinungen  der  zweiten  Gruppe  sich  herausbilden.  Fast 
stets  leidet  mit  der  Entwicklung  der  Anomalia  die  Gesamtentwick- 
lung des  Organismus. 

Solche  Fälle  sind  von  manchen  Autoren  als  Uebergangsformen 
zur  Ichthyosis  vulgaris  aufgefaßt  worden.  Riecke  hebt  hervor,  daß 
sie  in  ihrem  Verlaufe  eine  gewisse  Verwandtschaft  mit  anderen  Ke- 
ratomformen,  wie  z.  B.  der  Keratosis  palmaris  et  plantaris  zeigen, 
und  auch  an  gewisse  keratoide  Naevi  erinnern,  die  bei  der  Geburt 
noch  nicht  zu  erkennen  sind. 

Andersartige  Mißbildungen  als  die  angeführten  Veränderungen 
werden  bei  den  mit  Ichthyosis  congenita  Behafteten  im  allgemeinen 
nicht  gefunden ;  normale  Befunde  der  inneren  Organe  sind  in  ver- 
schiedenen Obduktionsergebnissen  sichergestellt.  Church  soll  in 
einem  Falle  eine  Anomalie  der  Aorta  konstatiert  haben,  Winfield 
vermißte  in  einem  Falle  die  Schilddrüse. 

Thibierge  berichtet  von  einem  Falle,  in  dem  die  Mutter  vor  der 
ichthyotischen  Frucht  ein  Kind  mit  multiplen  Mißbildungen  („Ectro- 
melie")  geboren  hatte.  Manchmal  entstammen  einer  Ehe  mehrere 
Früchte  mit  Ichthyosis  congenita,  zumal  dann,  wenn  Blutsver- 
wandtschaft der  Eltern  vorliegt. 

Der  Konsanguinität  der  Eltern  kommt  augenscheinlich  Bedeutung 
für  die  Entstehung  der  Ichthyosis  foetalis  zu.  Die  57  Fälle  des 
Leidens,  auf  die  sich  Adrian  überhaupt  beziehen  konnte,  betreffen 
50  Elternpaare ;  dabei  ergab  sich  sechsmal,  d.  h.  in  12  Proz.  der 
Fälle,  Blutsverwandtschaft  (4  mal  Ehe  zwischen  Vetter  und  Cousine : 
Houel,  Caspary,  Firmin,  Besnier-Darier;  in  Firmins  Fall  litt 
die  Mutter  an  Psoriaris;  Ehe  zwischen  Onkel  und  Nichte  im  Falle 
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von  Carbone  (die  Mutter  dieser  Frau  soll  Doch  eiu  monströses  Kind 
zur  Welt  gebracht  haben).  Besonders  interessant  ist  der  Fall  von 
Lassar-Bruck-Oestreicher-Claus  :  Eine  Frau,  die  von  ihrem  ver- 
storbenen Ehemann  5  gesunde  Kinder  hatte,  gebar  ihrem  Liebhaber 
3  ichthyotische  Kinder;  nachträglich  stellte  sich  heraus,  daß  dieser 
Geliebte  der  Stiefbruder  der  Frau  war;  sie  waren  Kinder  desselben 
Vaters. 

Die  Unterschiede  der  ausgeprägten  Fälle  von  Ichthyosis  vulgaris 
und  Ichthyosis  foetalis  sind  so  groß,  daß  sich  notwendigerweise  die 
Annahme  zweier  differenter  Typen  ergibt.  Es  fragt  sich  indessen, 
wieweit  diesen  eine  engere  Verwandtschaft  zukommt.  Die  Unter- 
schiede in  der  Lokalisation,  die  histologischen  Befunde,  das  Verhalten 
der  Schweißdrüsen  wie  des  Follikelapparates,  der  Haare  und  der 
Nägel,  wie  eine  Reihe  von  mehr  akzessorischen  Momenten  ist  dabei 
je  nach  dem  Standpunkte  der  einzelnen  Autoren  verschieden  bewertet 
worden. 

Von  französischen  Autoren  bemühte  sich  besonders  Meneau 
darzutun,  daß  die  anscheinenden  großen  Unterschiede  zwischen  Ich- 
thyosis vulgaris  und  Ichthyosis  foetalis  nicht  von  wesentlicher  Be- 
deutung wären  und  daß  es  sich  unter  Umständen  um  identische 
Prozesse  handeln  könnte.  Anschließend  an  eine  Reihe  früherer 
Autoren  akzeptiert  er  die  Meinung  von  Tommasoli,  daß  die  klinischen 
Differenzen  auf  keine  wesentlichen  ätiologischen  Unterschiede  hin- 
zuweisen brauchten.  Die  Ichthyosis  vulgaris  sei  wohl  nur  eine  ab- 
geschwächte Form  des  Prozesses,  die  Unterschiede  der  Intensität  und 
der  Form  erklärten  sich  zum  guten  Teil  schon  aus  den  Altersditfe- 
renzen  wie  aus  dem  mit  der  Entwicklung  sich  beständig  ändernden 
Zustand  der  Fötalhaut. 

Zur  Unterstützung  für  diese  Anschauung  verweist  Tommasoli 
auf  ein  Vorkommen  von  Ichthyosis  foetalis  und  Ichthyosis  vulgaris 
innerhalb  einer  Familie.  Dieses  Vorkommen  dürfte  aber  namentlich 
im  Verhältnis  zur  Häufigkeit  der  Ichthj'osis  vulgaris  eine  sehr  große 
Seltenheit  bedeuten! 

Wichtig  ist  ein  Fall  von  Hallopeau  und  Wattelet,  die  ein 
Kind  demonstrieren  konnten,  das  einige  Tage  nach  der  Geburt  das 
Bild  einer  abgeschwächten  Form  der  Ichthyosis  foetalis  (Exfoliatio 
lamellosa)  darbot;  ein  Jahr  später  ergab  sich  der  Befund  der  Ich- 
thyosis vulgaris.  Der  Fall  scheint  isoliert  dazustehen.  Lenglet 
deduziert  aus  Hallopeaus  Fall  nicht  die  Identität  der  beiden  Ano- 
malien, sondern  nur  eine  gewisse  Verwandtschaft  und  die  Möglichkeit 
ihrer  Koinzidenz. 

Meneau  stellt  sich  nun  auf  folgenden  Standpunkt:  Die  sogenannte 
Ichthyosis  sebacea  von  Hebra-Kaposi  ist  nichts  anderes  als  eine 
Uebertreibung  einer  normalen  physiologischen  lamellösen  Exfoliation. 
Die  Ichthyosis  foetalis  ist  nur  eiu  stärkerer  Grad  der  Ichthyosis 
sebacea  mit  schwereren  Begleiterscheinungen.  Die  Ursache  ist  die 
gleiche,  nämlich  eine  stärkere  Kohärenz  des  Epitrichiums.  Me- 
neau glaubt  nun  weiterhin,  daß  eine  kontinuierliche  Uebergangsreihe 
zwischen  den  leichtei-en  Formen  der  Ichthyosis  foetalis  und  den 
schwereren  Formen  der  Ichthyosis  vulgaris  zu  finden  sei.  Es  handelt 
sich  nach  seiner  Meinung  nur  um  verschiedene  Grade  eines  einheit- 
lichen pathologischen  Prozesses. 
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Von  den  französischen  Dermatologen  ist  es  besonders  Hallopeau, 
der  an  der  Zusammengehöriokeit  von  Ichthyosis  vulgaris  und  Ichthyosis 
Ibetalis  festhält.  In  Deutschland  hat  sich  zuletzt  Bering  im  gleichen 
Sinne  ausgesprochen. 

Gegen  Meneau  hat  sich  nachdrücklich  Lenglet  in  einer  sehr 
beachtenswerten  Arbeit  gewendet.  Er  nimmt  eine  ganze  Anzahl 
diiferenter  Tj'pen  von  kongenitalen  Dyskeratosen  an,  die  er  aus  dem 
Verhalten  der  Epitrichialschicht  und  aus  Störungen  der  Entwicklung 
der  Epidermis  ableiten  möchte. 

So  stellt  er  eine  ganze  Reihe  von  wesentlichen  Störungen  auf, 
die  einzeln  für  sich  oder  in  Kombinationen  pathologische  Varietäten 
oder  Entitäten  bedeuten : 

1.  Agenesie  oder  Dysgenesie  der  Haare  und  Nägel 

2.  Funktionelle  (?)  Störungen  der  Schweiß-  und  Talgdrüsen 

3.  Keratodermia  palmaris  et  plantaris 

4.  Exfoliatio  generalisata  (Exfoliation  lamelleuse  der  Neugeborenen, 
der  sogenannten  Ichthyosis  sebacea  nahezustellen) 

5.  Hyperkeratose  Typ.:  Ichthyosis  foetalis 

6.  Hyperkeratose  Typ.:  Ichthyosis  vulgaris 

7.  Angeboreoe  ichthyosiforme  Erythrodermie  (Brocq) 

8.  Hautatrophie  und  tiefe  Atrophien 

9.  Akanthokeratolyse,  angeborene  Blasenaff'ektionen 
10.  Epidermolysis  bullosa  —  einfache  Form. 

Unter  den  Kombinationen  dieser  Einzeltypen  finden  sich  ver- 
schiedene mit  besonderer  Häufigkeit;  so  z.  B.:  1  +  6;  1  +  10; 
1+2  +  3;  3  +  7;  3  +  8;  3  +  9;  4  +  8;  7  +  9. 

Jadassohn  hat  diesen  „Termes  principaux".  Lenglets  noch 
drei  Kardinalsymptome  hinzugefügt,  die  sich  in  Zusammenhang  mit 
angeborenen  Dyskeratosen  finden  können :  Pigmentierungen,  Anomalien 
der  Mundschleimhaut,  Zahnanomalien. 

Wir  wollen  das  von  Lenglet  abgegrenzte  Gebiet  an  der  Hand 
seiner  Einteilung,  aber  in  veränderter  Reihenfolge  durchsprechen. 

Auf  die  Ichthyosis  vulgaris  und  Ichthyosis  foetalis,  die  hier  als 
getrennte  Typen  erscheinen,  brauchen  wir  dabei  nicht  nochmals  aus- 
führlicher einzugehen. 

Die  „Exfoliation  lamelleuse"  der  Neugeborenen  (Ichthyo- 
sis lamellaris  —  Carini)  deren  Symptomatologie  zur  Genüge  aus 
der  Bezeichnung  erhellt,  ist  von  einem  Teile  der  Autoren  im  Anschluß 
an  Bowen  auf  eine  Persistenz  des  Epitrichiums  bezogen  worden. 
Grass  und  TÖRÖk  haben  die  Anschauung  begründet,  daß  es  sich  nur 
um  einen  imponierenden  Fall  eines  physiologischen  Vorgangs  (Super- 
desquamatio  membranacea  —  Brauns)  handele.  Die  Grenze  gegen- 
über leichten  Graden  der  Ichthyosis  foetalis  wird  schwer  oder  gar 
nicht  zu  finden  sein.  Der  Hypothese  Bowens,  wonach  es  sich  bei 
der  Exfoliation  lamelleuse  um  ein  „nahezu  normales"  Epitrichium 
handele,  während  bei  der  Ichthyosis  foetalis  eine  „Konfusion"  oder 
„mangelnde  Differenzierung"  der  Epithelschichten  vorauszusetzen  sei, 
fehlt  jede  sichere  Basis. 

Uebrigens  vertritt  auch  für  die  Dermatitis  exfoliativa  neonatorum 
(Ritter)  Bender  den  Standpunkt,  daß  bei  dieser  Affektion  das 
primäre  Element  nicht  eine  Entzündung,  sondern  eine  Ernährungs- 
störung innerhalb  der  Epidermis  bedeute,  die  sich  in  vermehrter 
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Proliferation,  mangelnder  Verhornung  und  Lockerung  des  Epiderrais- 
gefüges  ausdrücke. 

Keratoma  hereditarium  palmare  et  plantare  (==  Kera- 
todermia palmaris  et  plantaris  =  Ichthyosis  palm.  et  plant.  =  Acro- 
keratodermie  cougenitale  hereditaire). 

Das  Wesentliche  dieses  Zustandes  liegt  in  der  oft  enormen  Kera- 
tose  der  Handteller  und  Fußsohlen;  ein  ziemlich  konstantes  weiteres 
Symptom  ist  die  Hyperhidrosis  der  befallenen  Partien.  Inkonstant 
ist  ein  erythematöser  Saum.  Nicht  immer  sind  die  Handteller  und 
Fußsohlen  diffus  erkrankt;  es  kommen  auch  insel-  und  herdförmige 
Veränderungen  vor. 

Es  gibt  einzelne  Fälle,  in  denen  auch  noch  Veränderungen  an 
der  Streckseite  der  Finger  und  am  Handrücken  bestehen,  die  ver- 
schiedentlich als  sclerodermieartig  bezeichnet  worden  sind,  manchmal 
aber  mit  dem  von  Heller  als  Cutis  plicata  bezeichneten  Zustande 
übereinstimmen.  Zustände,  die  dem  groben  Aussehen  nach  damit 
zusammengehören,  kommen  gelegentlich  auch  bei  der  Ichthyosis  und 
anderen  Typen  der  kongenitalen  Dyskeratosen  vor. 

Bei  dem  „Mal  de  Meleda"  (Ehlers)  beschränkt  sich  die  Kera- 
tombildung  ebenfalls  nicht  auf  Handteller  und  Fußsohlen,  sondern 
greift  proximalwärts  weiter  und  manifestiert  sich  nach  Neumanns 
genauer  Beschreibung  auch  am  Handrücken,  den  Unterschenkeln,  über 
den  Ellbogen  und  den  Knieen. 

Die  Anomalie  ist  im  Jahre  1826  von  Stulli  bei  II  Einwohnern 
der  Insel  Meleda  gefunden  worden;  sie  hat  sich  dort  als  angeborener 
Zustand  seit  lauger  Zeit  vererbt. 

Die  palmare  und  plantare  Keratodermie  finden  sich  gelegentlich 
noch  in  Kombination  mit  anderen  Typen  kongenitaler  Dyskera- 
tosen wie  der  Exfoliatia  lamellosa,  der  BROCQschen  Krankheit. 
Auch  in  Verbindung  mit  der  Epidermolysis  bullosa  kommt  sie 
vor.  Dünn  sah  sie  mit  totaler  Alopecie,  Nagelveränderungen  und 
Hyperhidrosis  vergesellschaftet.  Auffällig  genug  ist,  daß  wohl  kein 
einziger  Fall  existiert,  in  dem  das  hereditäre  Keratom  in  einer  Familie 
echter  Ichthyotiker  oder  in  Kombination  mit  einer  sicheren  Ichthyosis 
aufgetreten  wäre. 

Das  hereditäre  Keratom  der  Handteller  und  Fußsohlen  ist  nicht 
immer  gleich  nach  der  Geburt  erkennbar ;  Dubreuilh  publizierte  die 
Krankengeschichte  einer  Familie,  in  der  das  Leiden  sich  im  4.  bis 
5.  Lebensjahre  ausbildete.  In  mehreren  Fällen  ist  ein  Stadium  prä- 
keratotischer  Blasenbildungen  beschrieben  (Bennet,  Alpar,  du 
Castel).  Eventuell  sind  auch  gewisse  Fälle,  in  denen  symmetrische 
Keratombildungen  der  Handteller  und  Fußsohlen  sich  erst  bei  Er- 
wachsenen ohne  weitere  erkennbare  Ursachen  einstellten  (Besnier), 
als  tardive  Formen  dem  kongenitalen  Keratom  anzugliedern. 

In  den  reinen  Fällen,  die  unter  den  Beobachtungen  weitaus 
überwiegen,  stellt  sich  das  Keratoma  hereditarium  palmare  et  plantare 
als  ein  wohlabgegrenzter  Typ  dar,  der  sich  in  einzelnen  Familien 
durch  mehrere  Generationen  verfolgen  läßt.  Speziell  das  Mal  de 
Maleda  möchte  Neumann  als  eine  in  manchen  Familien  sich  mit 
großer  Konstanz  vererbende  atavistische  Hautbildung  auffassen,  die 
sich  allmählich  auf  einzelne  Hautstellen  beschränkt.  Er  glaubt,  daß 
die  Haut  mancher  farbiger  auf  niederster  Kulturstufe  stehender 
Volksstämme  ein  Analogon  darbiete.    Gassmann  handelt  den  Zustand 
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bei  den  Naevis  ab.  Auch  nach  der  Auffassung  von  Thibierge  und 
Darier  würde  es  sich  um  eine  Naevusform  handeln,  die  den  hyper- 
keratotischen  und  verrukösen  Malern  und  speziell  linearen  systemati- 
sierten Naevis  nahezustellen  wäre.  Gerade  diesen  Formen  gegenüber 
ist  aber  die  ausgesprochene  Heredität  zu  betonen. 

Zunächst  seien  einige  instruktive  Stammbäume  angeführt: 

Thost  (Dissertation  Heidelberg,  1880): 


I.Ehe 


II  Ehe 


9d'    f  iT    9  f~dW? 


lOgesunde  Kinder 


d'cf  9    f  f  cff  666  fd" 


Raff:  Neissers  steroskopischer  Atlas  1896: 


9  f  99(^9^  f^^fy^?^f 

66 


Vörner,  Archiv  f.  Dermatologie,  Bd.  LVI: 

1 


DuBREUiLH  und  GuELAiN,  Auuales  de  DermatoL,  1901,  S.  181 : 


cf9 


9 

Kinderlos 
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Jacob  und  Fulton,  Brit.  med.  Journal,  Vol.  II,  1905,  p.  125: 

9 

 \  

^  Ausserdem  noch  11  kranke  Kinder, 


f  f 


I.Ehe 


n  Ehe 


? 


f  d'cf9  9  9 


Nach  der  großen  Uebereinstimmung  der  Details  muß  ich  an- 
nehmen, daß  diese  Familie  mit  der  von  Horton  Date  in  British 
medical  Journal,  Vol.  II,  1887,  p.  718  als  „hereditary  Ichthyosis" 
mitgeteilten  Reihe  identisch  ist. 

Hahn,  Dermatologische  Zeitschrift,  Bd.  XVIII,  S.  150: 


?  f 


9 


J   1   _ 

9  9  9     9        *'*'f9*'  f  f^f^  ^"9^99 


Adrian  hat  13  Familien  gesammelt,  in  denen  das  Keratoma  here- 
ditarium  palmare  et  plantare  durch  2—5  Generationen  vorkam.  Im 
allgemeinen  scheint  nur  eine  direkte  Heredität  vorzukommen,  so 
daß  nur  solche  Kinder  erkranken,  deren  einer  Erzeuger  selbst  am 
Keratom  leidet,  während  Mitglieder  einer  Keratomfamilie,  wenn  sie 
selbst  verschont  geblieben  sind,  nur  gesunde  Kinder  erzeugen.  Als 
Ausnahmen  führt  Dubreuilh  die  Beobachtungen  von  Ballantyne 
an  wie  die  Erfahrungen  beim  Mal  de  Meleda.  Meist  finden  sich  neben 
den  erkrankten  Geschwistern  gesunde.  Ein  Ueberwiegen  des  einen 
Geschlechts  ist  im  allgemeinen  nicht  zu  konstatieren.  In  den  Beob- 
achtungen von  Lesser-Vörner  waren  allerdings  vorwiegend  die 
männlichen  Familienmitglieder,  in  denen  von  Ballantyne  und  von 
Pendred  die  weiblichen  ergriffen.  Interessant  ist  in  der  Reihe  von 
Jacob  und  Fulton  (resp.  Horton  Date),  daß  ein  Keratomkranker 
in  seiner  ersten  Ehe  nur  gesunde  Kinder,  in  der  zweiten  da- 
gegen vorwiegend  erkrankte  Kinder  erzeugte  (s.  Stammbaum).  In 
Hahns  Beobachtungen  ergibt  sich  eine  Häufung  von  Krankheits- 
fällen durch  das  Zusammenheiraten  zweier  Keratomfamilien.  Dieser 
Autor  bekämpft  die  Annahme,  daß  die  Neigung  zur  Keratombilduug 
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als  dommierende  Eigenschaft  im  Sinne  Mendels  betrachtet  werden 
dürfte  und  daß  sich  die  MENDELschen  Regeln  überhaupt  auf  das  Ge- 
biet der  Vererbung  derartiger  Anomalien  anwenden  ließen. 

Zweifelhaft  in  ihrer  Zugehörigkeit  zum  hereditären  Keratom 
sind  Fälle,  in  denen  außer  den  palmaren  und  plantaren  Lokali- 
sationen noch  andere  symmetrische  oder  systematisierte,  speziell 
streifenförmige  Manifestationen  bestehen  (z.  B.  Fall  Radaeli). 

Die  Zustände,  die  von  Brocq-Vidal  als  „Hyperepidermo- 
trophie" und  in  späterer  Fassung  von  Brocq  als  „Erythro- 
dermie  congenitale  ichthyosiforme  avec  hyperepi- 
dermotrophie" bezeichnet  wurden,  entsprechen  einem  komplexen 
Symptomenbilde.    Zu  diesem  gehören 

1)  eine  generalisierte  mehr  oder  minder  lebhafte  Rötung  der  Haut, 

2)  eine  beträchtliche  Steigerung  dieses  Symptoms  an  gewissen 
Stellen,  besonders  an  den  Gelenkbengen,  im  Nacken  usw., 

3)  starke  Hyperkeratose,  die  auf  den  ersten  Blick  als  hochgradige 
Ichthyosis  imponiert, 

4)  sehr  reichliche  Talgsekretion  am  behaarten  Kopf  und  manch- 
mal im  Gesicht, 

5)  eine  auffällige  Steigerung  des  Wachstums  der  Haare  und  der 
Nägel, 

6)  das  Auftreten  von  mehr  oder  minder  zahlreichen  Blasen  von 
unregelmäßiger  Form.  Sie  sind  fast  immer  schlaff  und  haben  etwas 
gelblich-serösen  Inhalt. 

Diese  Blasenbildung  ist  inkonstant ;  die  wesentlichen  Unterschiede 
gegenüber  der  Ichthyosis  werden  in  der  Rötung  der  Haut,  der  Lokali- 
sation und  in  der  Steigerung  des  Wachstums  an  Haaren  und  Nägeln 
gefunden.  Symptome  „zweiten  Ranges"  können  sein:  Hyperhidrosis 
palmaris,  Alopecie,  umschriebene  Atrophien  usw.  Ja  neuerdings 
kommt  Brocq  selbst  von  Punkten  wieder  ab,  die  er  früher  für  sehr 
wesentlich  hielt.  So  ist  ihm  auch  die  „Hyperepidermotrophie"  kein 
entscheidendes  Symptom  mehr.  Sie  ist  im  Gegenteil  in  einzelnen 
Fällen  durch  eine  totale  Agenesie  der  Haare  ersetzt.  „Die  Adnexe 
der  Epidermis,  Haare  und  Nägel,  können  alle  Varietäten  der  Ent- 
wicklung zeigen  von  der  Hypertrophie  bis  zur  Atrophie." 

Es  handelt  sich  um  eine  sehr  komplexe  Gruppe  von  Symptomen, 
die  —  wenn  auch  nicht  immer  in  voller  Ausprägung  —  von  Geburt 
an  bestehen  und  durchs  ganze  Leben  fortdauern.  Die  Abgrenzung 
des  Krankheitsbildes  wird  durch  die  rudimentären  Fälle,  durch  die 
Verschiedenheit  der  Kombinationen,  die  dilferente  Einschätzung  der 
Bedeutung  der  einzelnen  Komponenten  gründlich  erschwert.  Wenn 
von  einem  „Kardinalsymptom"  gesprochen  werden  darf,  so  scheint 
uns  das  in  der  Erythrodermie  zu  liegen.  Mit  gewissen  Reserven, 
die  besonders  diese  betreffen,  will  Brocq  selbst  die  Angliederung 
seines  Krankheitsbildes  an  die  abgeschwächten  Formen  der  Ichthyosis 
foetalis  nicht  ablehnen. 

Es  ist  sehr  zweifelhaft  geblieben,  wieweit  die  Berechtigung  geht, 
einzelne  Fälle  dem  von  Brocq  aufgestellten  Typus  anzugliedern. 
Wir  verzichten  darauf,  näher  die  von  Brocq  außer  seinen  eigenen 
Beobachtungen  als  „Hyperepidermotrophie"  angesprochenen  Fälle 
wie  die  von  anderen  Autoren  als  hierher  gehörend  aufgefaßten  Fälle 
anzuführen.  Der  Streit  um  die  Klassifikation  solcher  Fälle  hat  recht 
untergeordnete  Bedeutung  gegenüber  der  wesentlichen  Möglichkeit, 
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die  Befunde  unter  dem  Gesichtspunkte  der  angeborenen  Dys- 
keratose  zusammenzufassen,  und  gerade  die  Zwischenglieder  und 
Uebergangsfälle  sind  deshalb  besonders  wichtig.  Zum  mindesten 
bleibt  aber  beachtenswert,  daß  die  komplizierte  Symptomengruppe, 
die  Brocq  zusammenfaßte,  sich  in  einer  ganzen  Reihe  von  Fällen  in 
überraschender  Gleichmäßigkeit  wiederholt. 

Ich  rechne  folgenden  eigenen  Fall  hierher:  Herr  von  A.,  44  Jahre  alt:  All- 
gemeine Schilferung  der  Haut,  runzeliges  greisenhaftes  Aussehen  der  Gesichtshaut ; 
Rötung  der  Handflächen ,  Hyperkeratose  der  Hohlhände.  Auffallend  schnelles 
Wachsen  der  Haare  und  Nägel.  Leukokeratose  der  Wangenschleimhaut  und  der 
Zunge.  Patient  gibt  spontan  an,  daß  die  Anomalien  bei  ihm  seit  frühester  Kind- 
heit existiere  und  daß  es  sich  um  eine  Familieneigentümlichkeit  handele,  die  sein 
Vater  wie  die  meisten  seiner  Geschwister  aufwiesen.    Er  ist  das  7.  von  17  Kindern. 

Bizard  teilt  einen  Fall  mit,  in  dem  die  Mutter  seit  früher  Kind- 
heit an  der  bullösen  Form  der  Hyperepidermotrophie  leidet:  von 
7  Kindern  zeigen  3  eine  kongenitale  Erythrodermia  bullosa  et 
lamellosa. 

Ein  familiäres  Auftreten,  wie  in  diesem  Falle,  zeigt  auch  die 
Beobachtung  von  Rasch,  die  jedenfalls  hierher  gehört  („Erythrodermia 
exfoliativa  universalis  congenita  familiaris"). 

Auf  andere  abnorme  Vorkommnisse  in  der  Familie  verweist  der 
Fall  Thibierges  von  „Ichthyosis  foetalis",  den  Brocq  für  die  Hyper- 
epidermotrophie reklamiert.  Die  Mutter  des  Patienten  litt  selbst  an 
Psoriasis;  sie  hatte  ein  totes  Kind  geboren,  das  nur  mit  einem  Bein 
und  enormem  Kopf  zur  Welt  kam. 

Funktionelle  wie  anatomische  Anomalien  von  selten 
der  Talg-  und  Schweißdrüsen  spielen  im  Gebiete  der  ange- 
borenen Dyskeratosen  und  besonders  bei  den  komplizierteren  Typen, 
eine  bedeutungsvolle,  wenn  auch  schwer  abzumessende  Rolle. 

Talgdrüsenveränderungen  ist  eine  große  Bedeutung  sowohl  für 
die  Genese  der  Ichthyosis  congenita  (s.  Bering),  wie  der  Ichthyosis 
vulgaris  zugeschrieben  worden.  Hypertrophie  der  Schweißdrüsen  be- 
stand in  Fällen  von  Giovannini,  Thibierge  u.  a.,  die  aber  wohl 
kaum  der  Ichthj'osis  zugehören,  Hyperhidrosis  ist  ein  häufiges  Be- 
gleitsymptom des  Keratoma  palmare  et  plantare,  der  Epidermolysis 
bullosa  usw. 

Angeborene  Neigung  zur  Blasenbildung  zeigt  sich  am  reinsten 
in  den  typischen  Fällen  der  Epidermolysis  bullosa  here- 
ditaria  (=  Dermatitis  bullosa  hereditaria  =  Acautholysis  bullosa, 
=  hereditäre  Neigung  zu  traumatischer  Blasenbildung,  =  Keratolysis 
bullosa  hei'editaria  =  Pemphigus  traumaticus  hereditarius).  Das  ent- 
scheidende Moment  der  Anomalie  drückt  sich  in  der  Eigentümlichkeit 
der  Haut  aus,  auf  mechanische  Reize,  speziell  auf  Reibung,  mit  der 
Bildung  von  Blasen  oder  fetzigen  Abhebungen  der  Epidermis  zu 
reagieren.  Die  klinische  Abgrenzung  der  Anomalie  bietet  keine 
Schwierigkeiten  dar,  wenn  der  Zustand  in  mehreren  Generationen 
einer  Familie  besteht  und  bei  den  Befallenen  sich  von  der  Geburt  ab 
oder  wenigstens  seit  den  ersten  Lebensjahren  äußert.  Schwieriger 
können  für  die  Beurteilung  Fälle  werden,  in  denen  Heredität  und 
familiäres  Vorkommen  nicht  zu  erweisen  ist  oder  in  denen  das  Leiden 
erst  in  späterem  Alter,  etwa  gegen  die  Pubertät  zu,  hervortritt.  Aber 
auch  derartige  Fälle  können  auf  angeborene  Voraussetzungen  zurück- 
geführt werden.    So  erkrankten  in  Töröks  Beobachtungsreihe  (s. 
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unten)  2  Enkelinneu  einer  Epidermolysiskranken  erst  im  21.  und 
17.  Lebensjahre,  die  Kinder  dieser  Patientinnen  aber  wieder  in 
frühestem  Alter. 

Abzusondern  sind  von  der  Epidermolysis  bullosa  Fälle,  in  denen 
im  Zusammenhang-  mit  Ichthyosis  oder  neben  einem  hereditären 
Keratom  usw.  in  früher  Kindheit  Blasen  au  der  Haut  entstehen,  bei 
denen  aber  eine  Auslösung  durch  mechanische  Reize  fehlt. 

Die  Voraussetzung-  der  Epidermolysis  bullosa  wurde  von  Blumer 
und  Klebs  in  einer  „Dysplasia  vasorum"  gesucht,  und  die  meisten 
Autoren  nahmen  eine  primäre  Ursache  im  Gefäßsystem  im  Sinne 
einer  erhöhten  Reizbarkeit  der  Gefäße  an.  Verschiedene  hier  nicht 
weiter  zu  diskutierende  histologische  und  experimentelle  Unter- 
suchungen lassen  mir  die  Annahme  als  sicher  erscheinen,  daß  es 
sich  um  eine  primäre  Anomalie  der  Epidermis  handelt,  so  daß  nicht 
eine  abnorme  Irritabilität  oder  Durchlässigkeit  der  Gefäße,  sondern 
eine  abnorme  Zerreißlichkeit  der  untersten  Reteschichten  entscheidet 
(Akantho-Keratolyse  Nikolsky). 

Die  reine  Epidermolysis  buUosa  ist  in  einer  reichlichen  Zahl  von 
Fällen  in  mehreren  Generationen  einer  Familie  beobachtet  (5  Genera- 
tionen: BoNAJUTi,  Blumer;  4  Generationen:  Valentin,  Török, 
Cane  usw.).,  und  zwar  pflegt  stets  eine  große  Anzahl  der  Familien- 
glieder zu  erkranken. 

BoNAJUTi:  von  63  Familienmitgliedern  sind  31  erkrankt. 

Colombini  :  von  47  Familienmitgliedern  (in  3  Generationen)  sind 
24  erkrankt. 

Ich  führe  hier  einige  der  publizierten  Familienstammbäume  an : 


Valentin,  Arch.  f.  Dermat.,  Bd.  LXXVIII: 


Kinder  zum  Teil 
befallen 


Kinder  gesund 


TÖRÖK,  Arch.  f.  Derm.,  Bd.  XLVII,  S.  403: 

f 


4  andere  Kinder  Fraglich 


von  mehreren  Kindern  1  krankes 


1  Kind  Krank  ^ 
mehrere  gesund 

als  Kind 
erkrank 


%        %       ^  '»gesunde  + 

'        +  Kinder     im  2 .Lebensjahr 
erkrankten  im  2.  erkrankt 
Lebensjahr 


1)  In  der  ersten  Publikation  als  Krank  bezeichnet. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III.  2. 
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Blumer.  Arch.  f.  Dermat.,  Bd.  XXIV,  Erg.-Heft,  S.  135. 


Cane,  British  medic.  Journ.,  1909: 

^1? 


?  ? 


COLOMBiNi,  Monatshefte  f.  prakt.  Dermat.,  Bd.  XXX: 


Im  allgemeinen  scheinen  mehr  männliche  als  weibliche  Individuen 
befallen  zu  sein.  Mit  wenigen  Ausnahmen  ist  nur  die  direkte  Ver- 
erbung angeführt.  Doch  ergibt  sich  Ueberspringen  einer  Generation, 
z.  B.  in  den  reproduzierten  Stammbäumen  von  Colombini,  Török, 
Valentin.  Ein  Kranker  Blumers  hat  mit  einer  gesunden  Frau  ein 
krankes  Kind  erzeugt,  mit  einer  anderen  gesunden  Frau  3  kranke 
und  3  gesunde  Kinder,  während  seiner  Verbindung  mit  einer  dritten 
Frau  4  gesunde  Kinder  entstammten. 
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In  einem  von  mir  beobachteten  Falle  waren  2  Knaben  seit  der 
ersten  Lebenszeit  befallen,  die  von  gesunden  blutsverwandten  Eltern 
(Vetter  und  Base)  herstammten. 

Neben  Fällen  der  hier  besprochenen  einfachen  Epidermolysis 
bullosa  hereditaria  sind  Reihen  von  solchen  Fällen  beschrieben,  in 
denen  bei  den  Befallenen  außer  der  charakteristischen  Neigung  zur 
Blasenbildung  noch  Atrophien  der  Haut  und  Nagelveränderungen  be- 
stehen ;  sie  wurden  als  dystrophische  Form  der  Epidermolysis  bullosa 
rubriziert,  üeber  ihre  Beziehung  zur  einfachen  Epidermolyse  ist  viel 
gestritten  worden.  Wir  werden  auf  diese  „dystrophische  Epidermo- 
lyse" genauer  eingehen,  nachdem  wir  zunächst  die  kongenitale  Haut- 
atrophie und  Anomalien  der  Haare  und  Nägel,  welche  von  Lenglet 
als  besondere  „Termes  principaux"  kongenitaler  Dyskeratosen  be- 
trachtet werden,  für  sich  kurz  besprochen  haben;  nach  unserer  Auf- 
fassung ist  die  dystrophische  Form  der  Epidermolysis  bullosa  als 
kompliziertere  Form  einer  angeborenen  Anomalie  der  Haut  aufzu- 
fassen. 

Kongenitale  Verbildungen  der  Nägel  kommen  als  iso- 
lierter Befund  nicht  gerade  selten  vor;  eine  ausführliche  Darstellung 
dieser  Mißbildungen  ist  nach  Hellers  zusammenfassender  Bearbeitung 
nicht  nötig ;  auf  diese  sei  einfach  verwiesen.  Hervorgehoben  sei  nur,  daß 
derartige  Anomalien  auch  familiär  in  mehreren  Generationen  vor- 
kommen; es  existieren  universelle,  angeborene  Anomalien  der  Nägel 
wie  solche,  die  sich  auf  einzelne  oder  wenige  Nägel  beschränken. 
Auch  Heterotopien  von  Nägeln  existieren;  sie  sind  wohl  samt  und 
sonders  durch  grob  traumatische  Absprengungen  zu  erklären. 

Hereditäre  und  familiäre  Nageldystrophien  sind  beschrieben  von 
NoBL,  R.  Morris  (in  4  Generationen),  Koilonychie  in  3  Generationen 
von  Wälsch.  Most  berichtet  über  angeborene  Anonychie  und 
Nageldefekte  an  den  Fingern  bei  5  Geschwistern;  er  demonstrierte 
eines  der  Kinder,  das  außerdem  noch  eine  intrauterin  entstandene 
Belastungsdeformität  der  unteren  Extremität  aufwies.  Köhler  sah 
eine  symmetrische,  angeborene  Onychogryphose  von  Zehennägeln; 
nach  der  Anamnese  bestand  sie  in  4  Generationen  der  Familie. 

Verhältnismäßig  oft  bestehen  neben  den  angeborenen  Nagel- 
anomalien solche  am  Haarsystem. 

C.  Müller  beschreibt  einen  Fall  von  angeborener  Pachyonychie, 
bei  dem  die  Kopfhaare  sehr  dünn  und  spärlich  waren,  während  Augen- 
brauen und  Wimpern  gänzlich  fehlten. 

Grerade  die  Kombination  von  Nagel-  und  Haaranomalien  ist 
familiär  und  hereditär  öfters  beobachtet.  Dazu  kommen  in  manchen 
Reihen  noch  Abnormitäten  der  Bezahnung. 

Lange  teilt  folgenden  Fall  mit:  Mutter  hat  spärliche  Wimpern 
und  Brauen,  ist  sonst  normal.  6  Kinder,  von  denen  4  mannigfache 
und  zum  Teil  hochgradige  Abweichungen  in  der  Entwicklung  der 
Haare,  Nägel  und  Zähne  zeigen.  Zwei  dieser  Geschwister  haben 
wiederum  Kinder  mit  entsprechenden  Anomalien.  In  der  Seiten- 
verwandtschaft abnorme  Befunde  an  Nägeln  und  Zähnen. 

Hereditäre  Dystrophie  der  Nägel  und  Haare  haben  u.  a.  White, 
NicoLLE  und  Halipre  beschrieben;  in  der  letztangeführten  Reihe 
waren  in  6  Generationen  der  Familie  36  von  55  Mitgliedern  befallen. 

KiNGSBURY  berichtet  über  eine  Familie,  in  der  keulenförmige 
Fingerenden  und  verdickte  brüchige  Nägel  neben  angeborener  Kahl- 

49* 


732 


Kapitel  VII. 


heit  in  4  Generationen  existierten ;  in  der  1.  und  2.  Generation  waren 
Haare  und  Nägel,  in  der  3.  Generation  nur  die  Finger  und  Nägel 
befallen. 

Verkümmerungen  der  Nägel  und  der  Augenbrauen  sind  von 
Wälsch,  R.  Hoffmann  in  Beziehung  zu  Thyreoidosen  gesetzt  worden. 
Letzterer  bringt  folgenden  Stammbaum: 

? 


f  ?  ?  9  ? 

Auf  die  Anomalien  der  Behaarung  kommen  wir  noch  ausführ- 
licher zurück;  hier  soll  zunächst  nur  nochmals  betont  werden,  daß 
Störungen  in  der  Entwicklung  der  Haare  wie  der  Nägel  gesondert 
für  sich  oder  an  ein  und  demselben  Kranken  gerade  auch  als 
familiärer  Befund  existieren,  und  daß  weiterhin,  wie  wir  sehen  werden, 
solche  Befunde  verhältnismäßig  häufig  im  Zusammenhange  mit  anderen 
Typen  kongenitaler  Dyskeratosen  gefunden  werden.  Schon  bei  der 
Ichthyosis  congenita  und  bei  der  BROCQschen  „Erythrodermie  con- 
genitale ichthyosiforme"  war  davon  die  Rede. 

Ein  weiteres  Symptom,  das  im  Zusammenhange  mit  kongenitalen 
Dyskeratosen  vorkommen  kann  und  dessen  Deutung  nicht  immer  leicht 
fällt,  ist  in  atrophieartigen  Zuständen  der  Haut  gegeben.  Wir 
brauchen  hier  nicht  auf  das  zurückzukommen,  was  in  einem  früheren  Ab- 
schnitte über  Hypoplasien  der  Haut  gesagt  wurde.  Hier  ist  nur  darauf 
zu  verweisen,  daß  eine  atrophizierende  Form  der  Ichthyosis,  atrophie- 
und  sklerodermieartige  Beschaffenheit  der  Haut  neben  kongenitaler 
Erythrodermie,  palmarem  und  plantarem  Keratom  usw.  beschrieben 
wurde.  Ob  es  sich  um  eine  Verdünnung,  Atrophie  und  Steifheit  der 
Haut  handelt,  die  sekundär  als  Folge  einer  Hyperkeratose  oder  einer 
entzündlichen  Komponente  jener  Krankheitsbilder  aufzufassen  wäre, 
wie  manche  Autoren  meinen,  ist  zum  mindesten  für  einen  Teil  der 
Fälle  fraglich ;  vielleicht  haben  solche  Erscheinungen  eine  selbständige 
Bedeutung  im  Sinne  einer  angeborenen  Hypotrophie,  die  unter  Um- 
ständen auch  tiefere  Teile  mitbetrifft. 

So  wird  in  dem  Falle  von  Joseph-Schourp  („Ichthyosis  hystrix") 
neben  Verkrümmungen  der  Finger  eine  ungewöhnliche  Kleinheit  der 
Hände  angegeben,  bei  einem  Patienten  von  Hallopeau  und  Jeanselme 
eine  auffallende  Hypotrophie  der  Hände.  In  derartigen  Fällen  mag  in 
der  Tat  das  Wachstum  der  ganzen  Hand  und  besonders  auch  der 
Knochen  zurückgeblieben  sein. 

Vielleicht  sind  hier  auch  Befunde  anzuschließen,  die  Audry  und 
Daloüs  als  angeborenen  Zustand  bei  Mutter  und  Tochter  beschrieben 
und  als  Brachydermia  palmaris  congenita  bezeichnet  haben. 
Es  handelt  sich  um  eine  „Atrophie"  der  Haut  der  Handflächen  mit 
Retraktion.  Audry  und  Dalous  glauben,  es  handele  sich  um  das 
Fehlen  oder  um  eine  Entwicklungshemmung  des  Zell-  und  Fettgewebes 
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im  Hypoderm,  eine  Annahme,  die  allerdings  durch  die  einzelne  Be- 
obachtung nicht  genügend  gesichert  scheint. 


Diejenige  kongenitale  Hautanomalie,  bei  der  vor  allem  einer 
Atrophie  im  Rahmen  des  hier  behandelten  Gebietes  eine  wesentliche 
Bedeutung  zuzukommen  scheint,  ist  in  der  sogenannten  dystrophi- 
schen Form  der  Epidermolysis  bullosa  gegeben. 

Wie  schon  angeführt  wurde,  besteht  bei  diesem  Zustand  neben 
einer  Blasenbildung,  die  genau  wie  bei  der  einfachen  Epidermolysis- 
bullosa  hereditaria  auf  gewisse  traumatische  Reize  hin  erfolgt,  eine 
Verkümmerung  der  Nägel  und  Atrophie  der  Haut. 

Es  existieren  genügend  zahlreiche  Beobachtungsreihen,  welche 
diese  Kombination  als  ein  „typisches"  Vorkommnis  erweisen,  das  noch 
durch  die  Bildung  von  Epidermiscystchen  ergänzt  wird.  Letzterem 
Symptom  messe  ich  keinerlei  Bedeutung  für  die  Auffassung  der 
Anomalie  bei.  Denn  entsprechende  „Milien"-Bildungen  kommen  bei 
der  Abheilung  der  verschiedensten  Arten  von  Blasen  vor:  ich  habe 
sie  auch  bei  der  einfachen  Form  der  Epidermolyse  gesehen. 

Wie  bei  der  Epidermolysis  bullosa  hereditaria  simplex  werden 
meist  mehrere  Geschwister  befallen;  auch  die  Existenz  in  mehreren 
Generationen  ist  erwiesen;  so  bei  einer  von  mir  beschriebenen 
Familie,  deren  Stammbaum  ich  hier  wiedergebe: 

•  (hatte  12  gesunde 
I  Geschwister) 

I  (früh  ve^s^o^ben) 

I  Zwillinge  Zwillinge 

Hier  besteht  also  die  Anomalie  in  4  Generationen.  Die  Fälle 
sind  nur  insofern  eigenartig,  als  die  „dystrophischen"  Symptome  sich 
ausschließlich  an  den  oberen  Extremitäten  fanden,  an  den  unteren  Ex- 
tremitäten dagegen  nur  das  Symptom  der  einfachen  Epidermolyse. 

Zur  Begründung  einer  Trennung  der  beiden  Epidermolysisformen 
hat  man  darauf  verwiesen,  daß  innerhalb  einer  erkrankten  Familie 
immer  nur  Fälle  des  einen  oder  des  anderen  Typus  beschrieben 
worden  sind;  unsere  eben  angeführte  Beobachtungsreihe  ergibt  die 
einzige  Ausnahme  eines  Mischtypus,  bei  dem  aber  auch  alle  Erkrank- 
ten gleichmäßig  befallen  waren.  Bei  der  dystrophischen  Form  der 
Epidermolyse  handelt  es  sich  um  eine  Veränderung  an  umschrie- 
benen Hautpartien  (Prädilektionssitze  sind  Hände  und  Füße,  Ellbogen 
und  Kniee),  während  bei  der  einfachen  Epidermolyse  eine  solche 
Einengung  nicht  besteht.  Heredität  ist  bei  der  dystrophischen  Form 
weit  seltener  und  Fälle  einer  tardiven  Entwicklung  der  Anomalie 
häufiger  als  bei  der  einfachen  Epidermolyse. 

Es  fragt  sich  nun,  in  welchem  Verhältnis  bei  der  dystrophischen 
Form  die  Atrophie  der  Haut  und  die  Nagelveränderung  zu  der  Blasen-  • 
bildung  stehen.    Die  Annahme  ist  wohl  vertreten  worden,  daß  die 
Anomalien  der  Nägel  eine  Folge  der  Lokalisation  der  Blasen  im 
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Nagelbett  seien  und  daß  ebenso  die  Atrophie  von  der  Blasenbildung 
abhängig  sei.  Dann  bliebe  es  aber  unerklärt,  weshalb  bei  der  ein- 
fachen Epidermolysis  die  Blaseneruptionen  trotz  gleicher  Lokalisation 
und  häufiger  Wiederholung  nicht  zu  denselben  Folgerscheinungen 
führen.  Wir  haben  viele  Gründe  anzunehmen,  daß  bei  der  dystrophi- 
schen Form  der  Epidermolyse  die  Nagelalterationen  und  die  Atrophie 
der  Haut  der  Blasenbildung  nicht  untergeordnet,  sondern  koordiniert 
seien.  So  kann  die  Nagelauomalie  ausgeprägt  sein,  ehe  überhaupt 
Blasen  bei  dem  Kranken  zustande  kommen  und  die  Atrophie  ist 
unter  Umständen  au  Stellen  zu  finden,  die  sich  an  der  Blasenbildung 
nicht  beteiligt  haben. 

Wir  fassen  also  die  dystrophische  Form  der  Epidermolysis  als 
einen  „kombinierten  Typus"  im  Bereich  der  angeborenen  Dyskera- 
tosen auf,  bei  dem  die  Blasenbildung  nicht  einfach  die  entscheidende 
und  das  Gesamtbild  erklärende  Erscheinung  bedeutet,  sondern  sich 
mit  anderen  gleichwertigen  Symptomen  assoziiert.  Da  nun  aber  augen- 
scheinlich sehr  verschiedene  derartige  Kombinationen  möglich  sind, 
wird  verständlich,  warum  die  Abgrenzung  jener  dystrophischen  Form 
der  Epidermolyse  Schwierigkeiten  gefunden  hat  und  warum  auch  Fälle 
analoger  Assoziationen  ohne  Epidermolyse  existieren. 

Auf  die  Existenz  solcher  mannigfacher  Kombinationen  angebore- 
ner Dyskeratosen  hat  ja  schon  Lenglet  nachdrücklich  verwiesen;  sie 
lassen  sich  unmöglich  unter  einen  der  „Haupttypen"  Lenglets  rest- 
los unterordnen,  und  werden  als  Zwischenglieder  und  Uebergangs- 
formen  besonders  wichtig  für  die  Auifassung,  daß  bei  allen  Differen- 
zierungen doch  jenes  Gebiet  ein  enges  zusammengehöriges  Ganzes 
bedeutet.  Warum  in  einem  Teil  der  Fälle  reine  Einzeltypen  auftreten, 
in  anderen  mitunter  sehr  komplexe  Assoziationen  sich  in  auffälligster 
Uebereinstimmung  wiederholen  können,  ist  nicht  zu  sagen. 

Ich  möchte  mich  darauf  beschränken,  im  folgenden  noch  eine 
Anzahl  von  Beobachtungen  anzuführen,  die  derartige  Kombinationen 
illustrieren.  Es  ist  aber  nicht  meine  Absicht,  das  ganze  vorhandene 
Material  an  dieser  Stelle  im  einzelnen  heranzuziehen,  da  für  unsere 
Betrachtung  bestimmte  Paradigmata  genügen  können. 

Wir  haben  schon  kurz  angeführt,  daß  Jadassohn  noch  beson- 
ders die  Kombination  mit  Pigmentierungen,  Schleimhaut- 
veränderungen der  Mundhöhle  und  Zahnanomalien  betont  hat. 

Die  letzteren  finden  sich  besonders  neben  Haar-  und  Nagelverände- 
rungen. Pigmentierungen  sind  neben  den  Dyskeratosen  in  gleicher  Weise 
ein  naevusartiger  Index  einer  anormalen  Haut  wie  in  ihrer  früher  be- 
sprochenen Kombination  mit  andersartigen  angeborenen  Hautanomalien. 
Veränderungen  der  Mundhöhle  kommen  in  einem  Teile  der  Fälle 
wohl  im  Zusammenhang  mit  Lokalisationen  der  Epidermolyse  auf  der 
Schleimhaut  zustande,  aber  sie  können  auch  vollkommen  unabhängig  von 
dieser  entstehen.  Wir  finden  Leukokeratosen  der  Mundhöhlen- 
schleimhaut in  verschiedener  Lokalisation,  besonders  aber  an  der 
Wange  und  auf  der  Zunge,  im  Zusammenhange  mit  kongenitalen  Dyskera- 
tosen der  äußeren  Haut  (cf.  die  folgenden  Fälle  von  Wende,  Jadassohn, 
Bettmann)  ;  sie  können  sich  bereits  im  Kindesalter  unter  Bedingungen 
^  zeigen,  die  alle  jene  Voraussetzungen  ablehnen  lassen,  welche 
'  für  die  erworbene  Leukoplakie  späterer  Altersklassen  in  Betracht 
kommen. 
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Mir  scheint,  daß  derartige  angeborene  Schleimhautveränderungen 
bisher  nicht  im  gebührenden  Umfange  berücksichtigt  worden  sind. 

Ich  habe  eine  Familie  genauer  untersuchen  können,  in  der  beim 
Vater  und  seinen  drei  Söhnen,  von  denen  der  jüngste  8  Jahre  alt 
V7ar,  übereinstimmend  kongenitale  Verkümmerungen  der  Nägel  zu- 
sammen mit  ausgedehnten  Leukoplakien  der  Mundhöhle  neben  disse- 
minierten follikulären  Keratosen  der  Haut  bestehen. 

Hartzell  sah  ausgedehnte  Leukoplakien  der  Mundhöhle,  die  zu- 
sammen mit  follikulären  Keratosen  der  Haut  im  Kindesalter  ent- 
standen waren. 

Die  Kombination  hervorstechender  Nagelanomalien  mit  anderen 
Symptomen  ergeben  die  Fälle  von  Pachyonychia  congenita 
von  Jadassohn  und  Lewandowski  (bei  zwei  Geschwistern)  und  von 
Bettmann.  Diese  Fälle  zeichnen  sich  durch  die  merkwürdig  über- 
einstimmende Kombination  grotesker  onychogryphosisartigen  Verbil- 
dungen  sämtlicher  Nägel,  die  sich  in  frühester  Kindheit  entwickelt 
hatte,  mit  follikulären  disseminierten  Keratosen,  lokaler  Hyperhidrosis 
an  Handtellern  und  Fußsohlen,  rezidivierenden  Blasenruptionen  und 
Leukokeratosen  der  Mundhöhle  aus. 

Im  Falle  von  BABigEK  bestand  die  Pachyonychie  neben  sym- 
metrischem Keratom  der  Handflächen  und  Fußsohlen,  follikulärer 
Keratose,  Hyperkeratosen  über  den  Ellbogen-  und  Kniegelenken, 
Zahndeformitäten. 

Der  schon  erwähnte  Fall  von  Dunk  wies  die  Kombination  von 
Nagelveränderungen  mit  Keratoma  palmare  et  plantare,  Hyperhidrosis 
und  Alopecie  auf. 

Noch  komplexer  ist  der  Fall  von  Lenglet:  Intensive  Kerato- 
dermie  der  Handteller  und  Fußsohlen,  Hyperkeratose  der  Gelenk- 
beugen, Nagelveränderungen,  Agenesie  pilaire,  totale  Alopecie,  Er- 
weiterung der  Talgdrüsenausfuhrgänge  im  Gesicht  und  am  behaarten 
Kopfe,  Erythrodermie,  Hyperhidrosis  palmaris  et  plantaris. 

Wende  sah  die  Kombination  von  Haarmangel  mit  Fehlen  und 
Dystrophie  der  Nägel,  Keratodermia  palmaris  et  plantaris,  Atrophie 
der  Fingerenden,  Veränderungen  der  Mundschleimhaut,  Blasen,  Hyper- 
hidrosis. Patient  litt  viel  an  epileptiformen  Krämpfen.  Ein  ver- 
storbener Bruder  hatte  an  ähnlichen  Hauterscheinungen  gelitten. 

Ich  fand  die  Kombination  von  Epidermolysis  bullosa,  Atrophie 
der  Haut,  Hyperhidrosis  localis,  Dystrophie  der  Nägel,  Hyperkeratosis 
palmaris  et  plantaris,  fleckigen  Pigmentierungen,  Leukokeratose  der 
Wangen-  und  Zungenschleimhaut. 

Der  Patient  hat  noch  zwei  erkrankte  Brüder. 

Jadassohn  beschreibt:  Scheckige  Pigmentierungen  zusammen 
mit  leichtesten  bis  narbeu ähnlichen  Atrophieen  der  Haut,  Hyperkera- 
tosis palmaris  et  plantaris,  andeutungsweise  disseminierten  Hyper- 
keratosen, Trockenheit  der  Haut,  lokaler  Hyperdrosis  und  Nagelver- 
änderungen. Dieses  Bild  ergab  sich  in  drei  Generationen  einer 
Familie ;  in  der  dritten  Generation  kamen  noch  Blasenbildungen  hinzu. 
Daneben  waren  in  der  zweiten  und  dritten  Generation  noch  Muskel- 
defekte zu  finden. 

Mendes  da  Costa  und  van  der  Valk:  Als  familiäre  Ano- 
malie ergab  sich:  Angeborene  Atrichie,  Akrocj^anose,  dj'strophische 
Blasenbildung    auf  cyanotischer  Haut,   Haütatrophie,  pigmentfreie 
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Flecken,  Hyperpigmentierung  der  übrigen  Haut,  Zurückbleiben  im 
Wachstum  des  Kopfs  und  der  Fingerenden. 
Der  Stammbaum  der  Familie  ist  folgender : 


Q       Q  O  cf 


Interessant  ist,  daß  durchweg  nur  Knaben  erkrankt  waren  und 
daß  die  Anomalie  durch  deren  gesunde  Mütter  vermittelt  worden  zu 
sein  scheint. 

Mendes  da  Costa  und  van  der  Valk  registrieren  die  Ano- 
malie als  Typus  maculatus  der  bullösen  hereditären  Dystrophie. 

Gaucher  und  Milian  fanden  in  einem  isolierten  Falle:  Kera- 
tosis palmaris  et  plantaris  congenita,  Agenesie  pilaire,  Schweißdrüsen- 
cysten,  Trockenheit  und  Pigmentierung  der  Haut,  Comedonen  des 
behaarten  Kopfs,  Nagelveränderungen,  Leukoplakie  der  Mundschleim- 
haut und  Lingua  serotalis,  Schlaifheit  der  Bänder  und  Muskeln,  so  daß 
anormale  Bewegungen  zustande  kamen,  Steigerung  der  Sehnenreflexe, 
Pulmonalstenose. 

Es  darf  hervorgehoben  werden,  daß  die  herangezogenen  Fälle  von 
Wende,  Bettmann,  Jadassohn,  Mendes  da  Costa  und  van  der 
Valk  familiäre  Typen  repräsentieren,  die  unter  einander  vielfache 
Aehnlichkeiten  aufweisen,  aber  doch  wieder  in  den  Einzelheiten  Ab- 
weichungen verraten. 

Von  Interesse  für  Fragen  der  Vererbung  ist  die  Tatsache,  daß 
in  Jadassohns  Beobachtungsreihe  die  erste  erkrankte  Patientin  eine 
Verwandtenehe  mit  einem  gesunden  Vetter  (mütterlicherseits)  einge- 
gangen war,  und  daß  —  wie  erwähnt  wurde  —  die  beiden  nächsten 
Generationen  eine  fortschreitende  Verstärkung  der  Anomalie  aufwiesen. 
Eine  Steigerung  einer  pathologischen  Anlage  liegt  auch  in  unserer 
Beobachtungsreihe  vor,  zu  welcher  der  Kranke  gehört,  von  dem  ich 
oben  berichtet  habe.  Die  Mutter  litt  an  xerodermaartigen  Ver- 
änderungen der  Haut ;  Pigmentierungen  und  Atrophien,  die  sich  bei 
ihr  in  höherem  Alter  eingestellt  haben.  Sie  war  mit  einem  leiblichen 
Vetter  verheiratet.  Der  Ehe  entstammten  6  Kinder,  von  denen  drei 
die  „dystrophische  Form  der  Epidermolyse"  zeigten.  Speziell  bei 
der  Epidermolyse  scheinen  in  einzelnen  Fällen,  aber  keineswegs  als 
Regel  Verstärkungen  in  der  Generationsfolge  zu  existieren.  So  hat 
Elliot  einen  Fall  von  einfacher  Epidermolyse  beschrieben,  in  dem 
der  Vater  noch  im  späteren  Alter  und  nur  an  den  Füßen  Blasen 
zeigte,  sein  Sohn  aber  bereits  im  5.  Lebensjahr  und  auch  an  den 
Händen.  Aber  gerade  bei  der  Epidermolysis  bullosa  kommt  auch 
eine  Abschwächung  der  Anomalie  in  der  Deszendenz  vor. 

In  einem  Falle  von  Linser  leiden  zwei  Brüder  an  Epidermolysis 
bullosa  und  leichter  Ichthyosis.  Der  Vater  hat  nur  leichte  ichthyotische 
Veränderungen,  ist  aber  frei  von  Blasenbildungen. 


Bezüglich  der  Naevi,  die  sich  klinisch  vor  allem  in  einer  Ver- 
hornungsanomalie  äußern,  können  wir  uns  hier  kurz  fassen,  nachdem 
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wesentliche  Punkte  bereits  früher  besprochen  worden  sind.  Sie  lassen 
sich  in  systematisierte  und  nichtsystematisierte  Formen  einteilen. 

Einige  „charakterisierende"  Bezeichnungen  mögen  die  früher 
angeführten  Benennungen  ergänzen:  Naevus  papillaris  (Thomson), 
Naevus  verrucosus  (Beyer),  Ichthyosis  hystrix  nigricans  (Butruille), 
Naevus  verrucosus  linearis  (Unna),  Ichthyosis  Cornea  partialis  (Phi- 
lippson),  Ichthyosis  Linearis  congenita  (PEgiRKA),  Naevus  linearis 
ichthyosiformis  (Lanz),  Ichthyosis  partialis,  Streif en-Hornnaevus,  syste- 
matisierte Hystrix  usw. 

Die  Abgrenzung  dieser  Naevi  gegen  die  Formen,  die  wir  als 
kongenitale  Dyskeratosen  zusammengefaßt  haben,  ist  zum  Teil  strittig. 

Dem  Aufbau  nach  hat  Unna  in  seiner  Histopathologie  bei  den  harten 
Naevis  akanthoide  und  keratoide  Formen  unterschieden,  je  nachdem  es 
sich  hauptsächlich  um  eine  Verdickung  der  Stachelschicht  oder  der 
Hornschicht  handelt.  In  gemischten  Naevis  fand  er  eine  Kombination 
harter  Naevi  mit  weichen  Naevis  und  anderen  angeborenen  Ge- 
schwülsten. Für  die  genauere  histologische  Beurteilung  der  linearen 
Naevi  lag  ihm  noch  kein  ausreichendes  Material  vor;  doch  konnte 
er  bereits  auf  die  histologischen  Differenzen  hinweisen,  die  solche  Ge- 
bilde unter  einander  zeigen. 

Gassmann  gibt  in  seiner  zusammenfassenden  Arbeit  eine  histo- 
rische und  kritische  Darstellung  der  Histologie  der  keratotischen 
Naevi.  Er  fand  die  Zahl  der  genauen  und  ausführlichen  Unter- 
suchungen noch  zu  klein  für  ein  zuverlässiges  Gesamtbild.  Aber  es 
ergab  sich  schon  innerhalb  der  engsten  Gruppe  der  ichthyosiformen 
systematisierten  wie  nichtsystematisierten  Naevi  der  Pleomorphismus 
der  anatomischen  Beschaifenheit,  den  Jadassohn  allgemeiner  bei  den 
systematisierten  Naevis  urgiert  hatte. 

Die  späteren  Untersuchungen  (Hodara)  bringen  für  diesen  Stand- 
punkt weitere  Unterstützung;  jedenfalls  können  wir  einen  Teil  der 
Fälle  auf  Grund  ihres  komplexen  Baues  histologisch  ohne  weiteres 
als  Naevi  rubrizieren.  Aber  ein  völlig  ausreichendes  histologisches 
Material  liegt  auch  heute  noch  nicht  vor ;  so  sind  wir  in  der  größeren 
Zahl  der  Fälle  noch  auf  die  rein  klinische  Beurteilung  angewiesen, 
und  müssen  auch  noch  mit  Fällen  rechnen,  die  wir  nach  den  klinischen 
Eigentümlichkeiten  als  Naevi  bezeichnen  würden,  die  aber  histologisch 
kaum  von  der  Ichthyosis  g  r  u  p  p  e  abzutrennen  sind,  sowie  umgekehrt 
nicht  wenige  Fälle  nach  dem  makroskopischen  Aussehen  als  um- 
schriebene Ichthyosis  galten,  bei  denen  die  histologische  Untersuchung 
zur  Diagnose  eines  Naevus  führen  konnte. 

Hodara  findet  bei  der  Untersuchung  eines  Naevus  linearis  verru- 
cosus makroskopisch  hyperpigmentierte  Herde  und  Linien,  kleine 
flache  weiche  Wärzchen  und  papillomatöse,  stellenweise  mit  harten 
hornigen  trockenen  Massen  bedeckte  Warzen. 

Er  gibt  dazu  die  mikroskopische  Ergänzung,  die  ein  komplexes 
Bild  liefert. 

Sachs  konnte  ein  klinisch  als  Naevus  verrucosus  zu  bezeichnen- 
des Gebilde  histologisch  als  weichen  nicht  pigmentierten  Gewebsnaevus 
erweisen. 

Die  letzte  Deutung  von  Zellenanhäufungen  und  Gefäßveränderungen 
im  Corium,  die  sich  bei  ichthyosisartigen  Naevusformen  nicht  allzu 
selten  findet,  läßt  aber  verschiedene  Auff"assungen  zu. 
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Gassmann  findet  einen  eutscheidenden  Unterschied  zwischen 
Ichthyosis  vulgaris  und  ichthyosiformen  Naevis  vor  allem  darin,  daß 
die  Ichthyosis  eine  universelle  Anomalie  der  Haut  sei.  Er  lehnt  also 
im  Gegensatz  zu  verschiedenen  Autoren  die  Existenz  einer  partiellen 
Ichthyosis  vera  prinzipiell  ab,  auch  da,  wo  es  sich  um  sehr  ausgedehnte, 
aber  von  gesunder  Haut  scharf  abgegrenzte  Veränderungen  handelt 
(„Riesennaevi"). 

Unter  diesem  Gesichtspunkte  werden  Zustände  mächtiger  Hystrix- 
bildung,  wie  sie  die  Familie  Lambert  in  6  Generationen  ausschließlich 
bei  männlichen  Mitgliedern  aufwies,  zu  einer  nichtsystematisierten 
Naevusform,  ebenso  das  Keratoma  hereditarium  palmare  et  plantare, 
das  Mal  de  Meleda,  gewisse  Hauthörner  und  die  DARiERSche  Krankheit. 

Beachtenswert  bleibt,  daß  bei  den  systematisierten  liyperkera- 
totischen  Naevis  die  Heredität  keine  Rolle  spielt  und  Beobachtungen 
bei  mehreren  Geschwistern  fehlen,  während  sich  bei  dem  nichtsyste- 
matisierten ichthyosiformen  und  hystriciformen  Naevis,  so  wie  sie 
Gassmann  zusammenfaßt,  Beobachtungen  mit  ganz  ausgesprochener 
Heredität  finden  (s.  Gassmann  S.  180),  auch  wenn  wir  von  den  zu- 
letzt angeführten  Typen  absehen. 

Gerade  diese  zeigen,  wie  bei  verschiedenen  klinisch  wohl  ab- 
gegrenzten Dermatosen  angeborene  Verhornungsanomalien  die  wesent- 
liche Voraussetzung  liefern  und  Beziehungen  zu  den  hier  besprochenen 
Typen  ergeben. 

Vor  allem  bei  der  DARiERschen  Krankheit  finden  wir  solche 
Anknüpfungen.  Es  handelt  sich  bei  diesem  Krankheitsbilde  im 
wesentlichen  um  eine  eigenartige  Verhornungsanomalie,  die  meist  in 
früher  Kindheit  auftritt,  keiner  spontanen  Heilung  fähig  ist,  hereditär 
und  familiär  vorkommt.  So  sah  Poehlmann  5  Fälle  in  drei  Gene- 
rationen einer  Familie.  Rothe  hat  die  Angaben  über  das  familiäre 
Vorkommen  des  Leidens  zusammengestellt ;  er  findet  den  Prozentsatz 
familiärer  Fälle  recht  hoch  und  vielleicht  nicht  wesentlich  geringer 
als  bei  der  Ichthyosis  vulgaris.  Rothes  eigne  Fälle  sind  dadurch 
bemerkenswert,  daß  sie  zeigen,  daß  sich  auch  eine  rudimentäre,  nur  auf 
die  Hände  und  in  schwächster  Ausbildung  auf  den  Hals  beschränkte 
Form  der  DARiERschen  Krankheit  als  hereditär  erwies.  Bizzozero 
beschreibt  einen  Fall  der  Aff"ektion  bei  einem  Mädchen,  dessen  Groß- 
eltern (mütterlicherseits)  Geschwisterkinder  waren. 

Die  DARiERsche  Krankheit  kann  sich  mit  Nagelanomalien,  pal- 
marer Hyperkeratose  und  lokaler  Hyperhidrosis,  Anomalien  der 
Mundschleimhaut,  Blasenbildung,  abnormen  Behaarungsverhältnissen 
kombinieren;  auch  abnorme  Schädelbildungen,  abnorme  Ohrformen, 
kongenitale  Muskeldefekte,  psychische  Anomalien  sind  gefunden  worden. 

In  BizzozEROS  Fall  bestand  neben  der  DARiERschen  Krankheit 
eine  leichte,  nicht  ganz  typisch  lokalisierte  Ichthyosis.  In  der  von 
Rothe  publizierten  Reihe  litten  Großmutter  und  Mutter  an  der  DA- 
RiERschen Krankheit,  ein  Sohn  aber  an  einer  kongenitalen  Keratose 
(Ichthyosis  paratypica  ?). 

Es  ist  nach  allem  mehr  als  begreiflich,  daß  eine  Angliederung 
der  DARiERschen  Dermatose  an  die  kongenitalen  Dyskeratosen  ver- 
sucht worden  ist.  Die  Meinung,  daß  es  sich  um  eine  Abart  der 
Ichthyosis  vera  handelt,  ist  speziell  von  Dootor  vertreten  worden; 
Gassmann  rechnet  die  Anomalie  zu  den  Hornnaevis.  Wir  finden 
mit  Rothe  wenigstens  in  einem  Teil  der  Fälle  auffallende  Ueber- 
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einstimmungen  mit  kombinierten  Typen  kongenitaler  Dyskeratosen, 
denen  gegenüber  aber  die  DARiERsche  Krankheit  schon  auf  Grund 
ihres  charakteristischen  histologischen  Befundes  eine  gewisse  Sonder- 
stellung bewahrt. 

Von  dem  Symptomenbild  der  Akanthosis  nigricans  (Dys- 
trophie pigmentaire  et  papillaire)  existieren  einzelne  j  uvenile  Fälle, 
die  eine  Angliederung  an  „atypische  Keratosen"  möglich  erscheinen 
lassen.  So  will  Bogrow  das  Krankheitsbild  in  der  Nähe  der  Darie fi- 
schen Krankheit  und  der  atypischen  Ichthyosis  unterbringen. 

Zum  mindesten  ein  Teil  der  follikulären  Keratosen  ist 
den  angeborenen  Verhornungsanomalien  zuzuzählen.  Ein  genaueres 
Eingehen  auf  die  Formen,  die  als  Acne  Cornea,  Acne  keratosa,  Ich- 
thyosis follicularis,  Keratosis  pilaris,  Xerodermie  pilaire  usw.  bezeichnet 
wurden,  und  auf  ihre  Abgrenzung  scheint  mir  hier  unnötig.  Der 
Hinweis  mag  genügen,  daß  wohl  bei  echter  Ichthyosis  follikuläre 
Herde  vorkommen  können,  so  daß  also  bei  solchen  die  Bezeichnung 
der  Ichthyosis  follicularis  zu  Recht  besteht,  daß  daneben  aber  —  und 
zwar  weit  häufiger  —  eine  mit  entzündlichen  Erscheinungen  einher- 
.gehende  Keratosis  pilaris  existiert,  die  der  Ichthyosis  vulgaris  nahe- 
steht, ohne  mit  ihr  klinisch  wie  histologisch  zusammenzufallen  (s. 
besonders  Giovanninis  Untersuchungen).  Endlich  gibt  es  noch 
follikulär  sitzende  Hornnaevi,  die  wiederum  eine  gewisse  Sonder- 
stellung einnehmen.  Kombinationen  mit  Nagelanomalien  und  besonders 
mit  solchen  der  Haare  sind  beobachtet.  Für  follikuläre  Keratosen, 
die  eine  Teilerscheinung  kombinierter  Formen  kongenitaler  Dyskera- 
tosen darstellen,  wurden  oben  mehrere  Beispiele  angeführt. 

Als  Porokeratose  hat  Mi  belli  eine  Anomalie  beschrieben, 
die  als  primäre  Verhornungsanomalie  mit  sekundären  entzündlichen 
Veränderungen  und  endlicher  Atrophie  gedeutet  wird,  und  die  sich 
mit  Vorliebe  an  den  Drüsen-  und  Follikelmündungen,  speziell  aber 
an  den  Schweißdrüsenmündungen  lokalisiert.  Mibelli  hat  als  ent- 
scheidend für  die  Entstehung  der  Anomalie  eine  Entwicklungsstörung 
der  Epidermis  betrachtet,  und  ist  bereit,  die  Erkrankung  als  „  N  a  e  - 
vus  kerato-atrophodermique"  gelten  zu  lassen.  Die  Affektion 
kommt  familiär  und  hereditär  vor.  Sie  kann  mit  Verhornungsano- 
malien kombiniert  sein,  die  an  follikuläre  Keratosen  erinnern;  neben 
ihr  sind  auch  Cornua  cutanea  gesehen  worden  (Truffi).  Von  Truffi 
ist  auch  ein  Fall  von  Porokeratose  in  systematisierter  Anordnung 
publiziert. 

Majocchi  hat  die  Porokeratose  als  eine  Abart  der  Ichthyosis 
aufgefaßt;  sie  bedeutet  den  reinen  Fall  einer  Verhornungsanomalie 
sui  generis,  die  auch  in  Verbindung  mit  komplizierteren  Naevusbildungen 
vorkommt. 

Die  Cornua  cutanea  sind  nicht  generell,  wohl  aber  vielleicht 
in  ihren  juvenilen  Formen  den  Hornnaevis  nahe  zu  stellen.  So  werden 
insbesondere  multiple  Hauthörner  des  jugendlichen  Alters  von  Ja- 
DASSOHN  und  DuBREUiLL  ZU  den  systematisierten  Naevis  gerechnet. 
Verwechselungen  mit  Hystrixformen  sind  nicht  immer  ausgeschlossen 
und  zwar  gerade  bei  einzelnen  Fällen,  in  denen  Nebenumstände  wie 
Heredität  usw.  besonders  auf  angeborene  Voraussetzungen  hindeuten. 
Speziell  von  Philip  ist  eine  angeborene  Mißbildung  der  Haut  als 
Grundlage  der  Hauthörner  in  Betracht  gezogen  worden. 
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Histologische  Befunde,  wie  die  Möglichkeit  einer  Entwickelung 
aus  Epidermoiden  und  Delmoidcysten  verweisen  darauf,  daß  unter 
Umständen  ziemlich  komplizierte  Voraussetzungen  vorliegen  können. 
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Anomalien  des  Haarsystems. 

Die  denkbaren  Störungen  in  der  Entwicklung  der 
Haar  anlagen  habe  ich  in  einem  Schema  unterzubringen  versucht, 
das  die  zeitlichen  Verhältnisse  und  ihre.  Rückwirkung  auf  die  Art 
der  Anomalie  berücksichtigen  möchte.  So  kam  ich  zu  folgender 
Aufstellung: 

A.  Störungen  vor  Anlage  der  Haarkeime  (d.  h.  am  Kopfe  vor  der 
16.  Foetalwoche). 

Folgen:  1.  Unterbleiben  der  Haaranlage  oder 
2.  Verspätung  der  Haaraulage 

B.  Störungen  während  der  Ausbildung  der  Primärhaare. 
Folgen:  1.  Verzögerte  Ausbildung 

2.  Definitive  Unterbrechung  der  Ausbildung;  konsekutive 
Rückbildung 

3.  Dysplasie  der  Haarkeime  (Beziehung  zu  Naevus- Bil- 
dungen !) 

C.  Störungen  des  fötalen  Haarwechsels  (am  Kopf  vom  8. — 9.  Monat  ab) 

1.  Unterbleiben  des  Haarwechsels 

a)  mit  Erhaltenbleiben  und  eventuellen  Weiterwachsen 
des  Primärhaares 

b)  mit  Untergang  des  Primärhaares 

2.  Verzögerung  des  Haarwechsels,  d.  h.  normaler  oder 
verspäteter  Ausfall  des  Primärhaares,  abnorm  späte 
Entwicklung  des  Sekundärhaares 

3.  (?)  Ausbleiben  des  Haar  a  r  t  wechseis. 

Der  Lokalisation  und  Ausbreitung  nach  können  die  hierher  ge- 
hörenden Anomalien  in  universelle  und  umschriebene  gruppiert  werden ; 
in  einem  befallenen  Distrikt  können  entweder  alle  Haaranlagen  be- 
fallen sein  oder  die  Störung  hat  mit  Auswahl  nur  einen  Teil  derselben 
ergriffen. 

Endlich  ist  zu  berücksichtigen,  ob  es  sich  ausschließlich  um  eine 
Anomalie  der  Behaarung  handelt  oder  ob  sich  diese  im  befallenen 
Gebiet  mit  weiteren  Störungen  kombiniert. 
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Solche  Störungen  wären  in  ihrer  Beziehung  zu  der  Haaranomalie 
zu  untersuchen;  sie  können  eine  Voraussetzung  derselben  bedeuten, 
ihr  koordiniert  oder  gar  ihre  Folge  sein. 

Es  wird  in  der  Regel  schwer  oder  unmöglich  sein,  zumal  wenn 
eine  histologische  Untersuchung  fehlt,  zu  sagen,  wo  eine  Haaranomalie 
und  speziell  ein  Mangel  der  Haare  in  dem  oben  gegebenen  Schema 
eingereiht  werden  soll.  Auch  die  histologische  Untersuchung  gewährt 
nicht  immer  den  nötigen  Aufschluß,  da  sie  verschiedene  Deutungen 
zuläßt.  Schließlich  kann  die  Einreihung  eines  Falles  in  das  Schema 
daran  scheitern,  daß  der  Befund  zugleich  unter  verschiedenen  Rubriken 
unterzubringen  wäre. 

Fälle  von  universellem  Haarmangel  oder  wenigstens  ausgedehnter 
Hypotrichose  sind  beschrieben  von:  Bär,  Bettmann,  Buschke, 
Fischer  (=Ecker-Waldeyer),  Hoffmann,  Kraus,  Miklucho-Mac- 
lay,  Pinkus,  Schede,  Scheuer  und  Kohk,  Singer,  Wälsch, 
Ziegler  u.  a. 

Die  Fälle  von  Jones  und  Atkins,  Quilford,  Tendlau,  Wech- 
selmann sind  schon  oben  (S.  676)  verwertet  worden,  weil  es  sich 
bei  ihnen  um  wesentlich  kompliziertere  Befunde  handelt.  Andere 
Fälle  wurden  bei  der  Besprechung  der  kongenitalen  Dyskeratosen 
erwähnt.  Aber  auch  bei  den  jetzt  zitierten  Beobachtungen  kommen 
komplizierte  Voraussetzungen  in  Betracht.  Entweder  fehlen  in  solchen 
Fällen  sämtliche  Haare  am  Schädel  oder  am  ganzen  Körper  bis  viel- 
leicht auf  vereinzelte  Exemplare,  oder  es  finden  sich  am  Kopfe  isolierte 
Büschel.  Augenbrauen  und  Wimpern  können  entwickelt  sein  oder 
fehlen.  Manchmal  existiert  bei  völlig  kahlem  Schädel  eine  gute  oder 
selbst  aufiallig  starke  Entwicklung  von  Schnurrbart  und  Backenbart; 
im  Falle  von  Wälsch  war  letzterer  eigenartig  auf  das  Trigeminus- 
gebiet  beschränkt. 

Beachtenswert  sind  Fälle  in  denen  bei  Personen,  die  völlig  kahl 
geboren  waren,  sich  erst  im  Pubertätsalter  ein  gewisser  Haarwuchs 
am  Kopfe  zeigt  (de  Molenes,  Abraham)  oder  sich  gar  eine  relativ 
kräftige  Behaarung  entwickelt  (de  Molenes). 

Der  angeborene  Haarmangel  ist  oft,  wenn  auch  nicht  durchgehend, 
mit  Dystrophie  der  Nägel  und  Anomalien  der  Bezahnung  kombiniert 
(cf.  S.  731).  Dazu  können  noch  andere  Mißbildungen  kommen ;  so 
beschreibt  J.  N.  Hyde  kongenitale  Alopecie  mit  Anomalien  der  Zähne 
und  der  Nagelform  sowie  Schwimmhautbildungen  zwischen  Fingern 
und  Zehen.  Als  Teilerscheinung  komplizierter  Formen  kongenitaler 
Dyskeratosen  wurde  die  Hypotrichose  zur  genüge  gewürdigt.  Relativ 
häufig  ist  die  Kombination  von  angeborenem  Haarmangel  mit  folli- 
kulären Keratosen.  So  sah  Mac  Leod  drei  Fälle  von  nahezu  kom- 
pletem  Haarmangel  mit  Beteiligung  der  Brauen  und  Wimpern :  daneben 
Ichthyosis  follicularis.  Ich  habe  in  einer  Familie  bei  Großvater, 
Vater  und  zwei  Söhnen  angeborenen  Haarmangel  der  Kopihaut  zu- 
sammen mit  follikulären  Keratosen  konstatieren  können.  Es  bleibt 
zu  vermuten,  daß  in  manchen  Fällen  von  anscheinend  isoliertem 
Haarmangel  die  Kombination  mit  rudimentären  Symptomen  ange- 
borener Dyskeratosen  übersehen  worden  ist. 

Nicht  selten  finden  sich  solche  auch  bei  einer  mangelhaften  Haar- 
entwicklung in  dem  Sinne,  daß  Haare  zwar  vorhanden,  aber  in  einem 
gegebenen  Bezirke  nur  spärlich  verteilt  sind,  daß  es  sich  also  um 
eine  Beschränkung  in  der  Zahl  der  ausgebildeten  Haaranlagen  handelt. 
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Eine  solche  „Agenesie  pilaire"  steht  nach  Jacquet  ein  besonderes 
Zwischenglied  zwischen  den  angeborenen  Haardefekten  und  der  er- 
worbenen Alopecien  dar.  Sie  wäre  eine  Entwicklungshemmung,  die 
vor  der  Pubertät  sich  an  gewissen  Teilen  des  behaarten  Kopfes 
(Nacken!)  oder  auch  an  den  äußeren  Teilen  der  Brauen  zeigt,  nach 
der  Pubertät  generalisiert  und  vorzugsweise  im  Barte  zum  Ausdruck 
kommt.    Bestimmte  Prädilektionsstellen  fallen  auf. 

Jacquet  findet  neben  der  lückenhaften  Haarausbildung  klinisch 
an  der  befallenen  Haut  gewisse  geringfügige  Veränderungen,  wie  ge- 
ringere Elastizität  der  Haut,  mangelnde  Pilomotorenreflexe,  lang- 
dauernde Reaktion  im  Sinne  des  Dermographismus  („Hypotonie 
tegumentaire"). 

Auch  die  „Agenesie  pilaire"  kommt  familiär  erblich  vor.  Sojsah 
sie  z.  B.  FouRNiER  generalisiert  neben  Nageldystrophien  bei  5  Per- 
sonen in  3  Glenerationen. 

Eine  „angeborene  Schwäche"  des  Haarsystems  darf  für  mancherlei 
Formen  des  Haarausfalles,  die  sich  im  postfötalen  Leben  entwickeln, 
in  Betracht  gezogen  werden;  so  für  gewisse  unheilbare  Fälle  der 
Alopecia  areata  und  manche  seltene  Formen  periodischer  von  frühester 
Kindheit  an  bestehenden  Alopecien,  die  nach  einiger  Zeit  mit  bleibender 
Kahlheit  enden.  Vielleicht  gehört  hierher  speziell  auch  eine  heredi- 
täre Alopecia  areata  des  Kindesalters.  Auch  solche  Vorkommnisse 
können  mit  Nageldystrophien  und  Zahnanomalien  vergesellschaftet 
sein,  wie  ich  in  eigenen,  noch  nicht  publizierten  Fällen  gesehen  habe. 

Zeigen  die  Fälle  von  angeborenem  Haarmangel  klinisch-sympto- 
matisch kein  völlig  übereinstimmendes  Bild,  so  ergeben  sich  auch 
histologisch  keine  einheitlichen  Befunde.  Die  vorliegenden  Unter- 
suchungen von  Schede,  Ziegler,  Bettmann,  Hoffmann,  Kraus, 
Wälsch  u.  a.  sollen  hier  nicht  ausführlich  rekapituliert  werden;  nur 
folgendes  sei  zusammenfassend  angeführt: 

Am  FoUikelsystem  sind  sehr  verschiedenartige  Befunde  erhoben: 
Die  Haaranlagen  sind  mehr  oder  weniger  mißgestaltet;  sie  können 
als  solide  Zapfen  und  Stränge  erscheinen,  die  sich  von  der  Epidermis 
aus  in  die  Tiefe  senken.  Daneben  finden  sich  abgeschnürte  Epithel- 
züge in  der  Tiefe,  vor  allem  aber  Cystenbildungen,  die  von  ge- 
schichteten Hornmassen  erfüllt  sein  können  oder  auch  Haarstückchen 
enthalten.  Von  Epithelstreifen,  die  ich  als  Aequivalente  der  äußeren 
Wurzelscheide  auffasse,  können  Wucherungen  ausgehen,  die  ver- 
zweigte, hirschgeweihartige  Gestalten  gewinnen.  Die  Haarrudimente 
können  den  Zusammenhang  mit  dem  Follikel  bewahren  und  mit 
typischen  Papillen  enden.  Wo  ein  Zusammenhang  mit  der  Ober- 
fläche besteht,  können  die  Follikelmündungen  mächtige  Erweiterungen 
zeigen,  die  Talgdrüsen  sind  manchmal  gut  ausgeprägt  oder  selbst 
mächtig  entwickelt,  andere  Male  reduziert  oder  überhaupt  nicht  zu 
finden.  Manchmal  bestehen  große  Cysten,  die  von  den  Talgdrüsen- 
ausführgängen  herzuleiten  sind.  Die  Gesamtzahl  der  Follikelanlagen 
kann  sehr  wesentlich  reduziert  sein. 

Die  Epidermis  wurde  in  einzelnen  Fällen  abnorm  gefunden,  sei 
es  daß  eine  „Atrophie"  derselben  angegeben  wird  oder  daß  das 
Statum  granulosum  fast  gänzlich  fehlte  und  das  Stratum  germinativum 
reduziert  erschien.  Der  Papillarkörper  kann  normal  oder  ebenfalls 
abnorm  schwach  ausgeprägt  sein  oder  ganz  fehlen.  Am  Bindegewebs- 
körper  wurden  entweder  keine  wesentlichen  weiteren  Veränderungen 
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gefunden  oder  es  erschien  sklerosiert  und  narbenartig.  In  der  Aus- 
bildung der  Elastica  und  der  Blutgefäße  bestehen  in  den  Einzelfällen 
augenscheinlich  große  Differenzen.  Die  Schweißdrüßen  und  ihre  Aus- 
fuhrgänge können  normal  sein  oder  sie  sind  cystisch  verändert  oder 
sie  fehlen  vollkommen,  wenn  sie  nicht  wenigstens  an  Zahl  re- 
duziert sind. 

So  sind  die  Befunde  untereinander  verschieden  und  jeder  ein- 
zelne Fall  kann  spezielle  Züge  aufweisen.  Es  ergeben  sich  mit 
Sicherheit  Bilder  einer  allgemeinen  Hypoplasie  der  Haut,  für  die  ja 
auch  schon  rein  klinisch  Anhaltspunkte  vorliegen.  Die  speziellen  Be- 
funde am  Haarsystem  verweisen  insbesondere  auf  eine  Mißbildung 
und  Hypoplasie;  doch  ist  es  wohl  unmöglich,  abzugrenzen,  wieweit 
sich  in  den  histologischen  Befunden  sekundäre  Veränderungen  wider- 
spiegeln. AsAHi  hat  bei  einem  Falle  von  Alopecie,  der  im  20.  Lebens- 
jahre begonnen  hatte,  nach  30-jährigem  Bestände  histologische  Unter- 
suchungen vorgenommen,  deren  Ergebnisse  in  vielen  Punkten  mit 
den  Befunden  bei  der  kongenitalen  Hypotrichose  übereinstimmen. 

Es  ist  nach  dem  Gesagten  auch  begreiflich,  daß  bei  dieser  die 
Autoren  ihre  histologischen  Ergebnisse  verschieden  gedeutet  haben. 
Schede  und  Ziegler  nahmen  eine  Störung  vor  völliger  Ausbildung 
der  Primitivhaare  an,  so  daß  es  nicht  zur  völligen  Entwicklung  der 
Primitivhaare  gekommen  sei.  Ich  glaubte  nach  dem  genaueren  Be- 
funde -der  Haarrudimente  wenigstens  an  gewissen  Haut- 
partien auf  vollständige  Anlage  der  Lanugo  und  Störungen  beim 
Haarwechsel  schließen  zu  dürfen  und  halte  meine  Auffassung  durch 
Wälschs  Einwände  nicht  für  widerlegt  (cf.  auch  die  Befunde  von 
AsAHi  und  von  Scheuer  und  Kohn).  Auch  Kraus  nahm  eine 
normale  Anlage  der  Wollhaare  an,  nach  deren  Ausfall  nirgends 
bleibende  Haare  zur  Ausbildung  kamen  und  hochgradige  regressive 
Veränderungen  der  Haaranlagen  eintraten.  Wälsch  nimmt  eine 
Agenesie  der  Haaranlagen  an,  Buschke  führt  die  Anomalie  in  seinem 
Falle  teils  auf  Aplasie  oder  Mißbildung  des  FoUikelapparates,  teils 
auf  Funktionsstörung  der  Follikel  zurück. 

Diese  Verschiedenheit  der  Deutungen  erklärt  sich  wenigstens  zum 
Teil  aus  objektiven  DiiFerenzen;  die  Störung  am  embryonalen  Haar- 
system kann  eben  zu  verschiedenen  Zeiten  und  in  verschiedener 
Weise  eintreten.  Aber  die  Befunde  habeu  wenigstens  soviel  ge- 
meinsames, daß  sie  für  den  angeborenen  Haarmangel  die  Bezeichnung 
als  Alopecie  ablehnen  lassen. 

Eine  sehr  wichtige  Ergänzung  liefern  histologische  Unter- 
suchungen an  haarlosen  Tieren.  Bonnet  hat  in  seiner  grund- 
legenden Arbeit  über  Hypotrichosis  congenita  universalis  bei  einer 
Ziege  den  Befund  auf  eine  Verspätung  der  ganzen  Haaranlage  mit 
Ueberspringen  des  marklosen  Primärhaares  bezogen.  Aber  Pinkus 
hat  darauf  verwiesen,  daß  es  sich  in  diesem  Falle  auch  um  eine 
Störung  handeln  konnte,  die  erst  mit  dem  Haarwechsel  einsetzte  und 
einen  mangelhaften  Nachwuchs  der  Sekundärhaare  bedingte. 

Wichtig  scheinen  mir  besonders  die  Untersuchungen  von  Scheuer 
und  Kohn  an  Nackthunden. 

Abgesehen  von  einer  Hyperkeratose  und  starken  Pigmentierungen 
finden  sie  im  histologischen  Bilde  kein  einziges  Detail,  das  nicht  auch 
in  einem  oder  dem  anderen  Falle  beim  Menschen  nachgewiesen  wäre. 
Untersuchungen  von  Kohn  am  neugeborenen  Nackthunde  er- 
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gaben  Einstülpungen  der  Epidermis,  die  eine  fast  lückenlose  Reihe 
von  Entwicklungsstufen  monströser  Haartalganlagen  zu  erweisen 
scheinen,  und  der  Vergleich  mit  den  Befunden  erwachsener  Tiere  ergibt, 
daß  im  extrauterinen  Leben  in  der  hypotrichoschen  Haut  des  Hundes 
sehr  bedeutende  Veränderungen  eintreten,  die  das  ursprüngliche  Bild 
wesentlich  verändern.  So  konstatieren  Scheuer  und  Kohn  beim 
Nackthunde  nebeneinander  Symptome  von  Entwicklungshemmung. 
Dysplasie  und  sekundärer  Rückbildung,  und  es  handelt  sich  nicht  nur 
um  eine  Hypoplasie  der  Haare,  sondern  der  ganzen  Haut.  Sie  sind 
geneigt,  auch  beim  Menschen  zur  Erklärung  der  Hypotrichose 
Dysplasien  und  sekundäre  Rückbildungen,  und  zwar  im  Gebiete  der 
ganzen  Körperdecke  heranzuziehen.  Interessant  ist  nebenbei  beim 
Nackthunde  die  Existenz  von  Geb  iß  defekten. 

Heller  hebt  hervor,  daß,  abgesehen  von  der  haarlosen  Hunde- 
rasse des  Canis  familiaris  africanus  eine  Vererbung  der  angeborenen 
Kahlheit  in  einzelnen  Fällen  bei  anderen  Hunden  existiert  und  daß 
bei  einem  Rinde  die  Haaranomalie  zusammen  mit  Dystrophie  der 
Hörner  und  Onychogryphosis  der  Zehen  beobachtet  ist. 

Die  angeborene  Hypotrichose  beim  Menschen  zeigt  in  vielen 
Fällen  familiären  Charakter;  in  einzelnen  Fällen  handelt  es  sich  um 
die  Deszendenz  blutsverwandter  Eltern. 

Sehr  genau  hat  neuerdings  Fischer  die  Erblichkeitsverhältnisse 
bei  der  von  Ecker- Waldeyer  mitgeteilten  hypotrichotischen  Familie 
weiterverfolgt.  Er  findet  in  der  Verteilung  der  Anomalie  innerhalb 
der  Familie  eine  nicht  vollständige  Bestätigung  der  MENDELschen 
Spaltungsregel.  In  der  Familie  sind  mehrere  Verwandtenehen  vor- 
gekommen; aber  auch  die  Inzucht  ergibt  keine  ausreichende  Er- 
klärung. 

DuBREUiLH  und  Petges  haben  dem  angeborenen  um- 
schriebenen Haarmangel  eine  ausführliche  Arbeit  gewidmet,  die 
ausschließlich  Anomalien  am  behaarten  Kopf  berücksichtigt.  Sie 
kommen  zu  folgender  Gruppierung  der  Fälle: 

I.  Alopecie  congenitale  circonscrite  naevique. 

Hierher  gehören  Fälle,  in  denen  in  dem  befallenen  Bezirke  ent- 
weder ein  deutlicher  Naevus  besteht  oder  unmittelbar  an  die  kahle 
Stelle  angrenzt. 

Interessant  ist  in  einzelnen  solchen  Fällen  die  Ueberbehaarung 
des  Naevus  im  Gesichte  im  Gegensatz  zur  Haarlosigkeit  des  Naevus 
am  Schädel. 

Die  befallenen  Personen  sind  des  öfteren  Träger  zahlreicher 
Naevi  am  übrigen  Körper. 

DuBREUiLH  hat  einen  Fall  histologisch  untersucht,  in  dem  die 
kahle  SteUe  makroskopisch  höchstens  andeutungsweise  Veränderungen 
zeigte,  die  sich  mikroskopisch  doch  als  Hornnaevis  rubrizieren  lassen. 
Es  fand  sich  eine  Vermehrung  der  Haaranlagen. 

In  einem  Falle  von  Thibierge  bildete  sich  die  naevusartige 
Beschaffenheit  erst  heraus,  nachdem  jahrelang  nur  die  Kahlheit  der 
befallenen  Stelle  erkennbar  gewesen  war. 

II.  Alopecie  congenitale  circonscrite  par  arret  de  developpement 
de  la  peau. 

Hierher  gehören  die  Fälle,  die  wir  S.  677  mitbesprochen  haben. 
Betont  wird  das  vollkommene  Fehlen  auch  jeder  lanugoartigen  Be- 
haarung wie  einer  Atrophie  der  Haut. 
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III.  Alopecien  durch  Verletzungen  bei  der  Geburt,  die  von  der 
vorigen  Gruppe  streng  geschieden  werden  müssen,  sind  für  uns  hier 
ohne  Interesse. 

IV.  Suturale  Alopecie. 

AuDRY  fand  bei  einem  16-jährigen  Patienten  mit  doppelseitiger 
angeborener  Katarakt  und  mangelhafter  Entwicklung  des  Unterkiefers 
und  unregelmäßiger  Bezahnung  entsprechend  den  Schädelsuturen 
Adhärenzen  der  dünnen  Haut  an  der  Unterlage  und  im  Bereich  dieser 
Bänder  nur  wenige  Haare  in  unregelmäßiger  Verteilung.  Das  Kind 
hatte  in  der  ersten  Lebenszeit  einen  sehr  großen  Schädel  gehabt. 

In  der  deutschen  Literatur  ist  von  der  angeborenen  umschriebenen 
Kahlheit  nur  wenig  die  Rede. 

Verwiesen  sei  auf  die  Fälle  von  Michelson,  Unna  (in  letzterem 
Falle  später  Auftreten  eines  feinen  pigmentlosen  Flaumes).  Unna 
möchte  als  Ursache  der  Störung  eine  fötale  Druckatrophie  der  be- 
fallenen Stelle  zwischen  fötalen  und  mütterlichen  Knochenflächen  an- 
nehmen. 

Die  A  plasia  pilorum  intermittens  (=  Monilethrix, 
Aplasia  moniliformis,  Spindelhaare)  stellt  eine  eigenartige  Haar- 
bildung dar,  bei  welcher  am  Haare  meist  in  regelmäßiger  Abwechse- 
lung Einschnürungen  und  Ausbuchtungen  entstehen,  von  denen  die 
ersteren  den  pathologischen  Anteil  des  Haares  bedeuten. 

Ueber  die  Ursachen  der  Anomalie  bestehen  keine  einheitlichen 
Anschauungen.  Ein  Zusammentreffen  mit  follikulärer  Keratose  ist  so 
häufig,  daß  nach  Beziehungen  gesucht  werden  mußte.  So  wurden 
von  Bonnet,  Unna  u.  a.  rein  mechanische  Voraussetzungen  ange- 
schuldigt, durch  die  bei  bestehender  follikulärer  Keratose  das  Wachs- 
tum der  Haare  beeinflußt  würde;  aber  man  hat  auch  die  beiden 
Anomalien  als  koordinierte  Erscheinungen  aufgefaßt  (Schütz).  Das 
Entscheidende  liegt  wohl  unter  allen  Umständen  in  einer  Mißbildung 
der  Follikelanlagen.  Daß  bestimmte  Beziehungen  zwischen  Form 
und  Krümmung  der  Follikel  und  der  Form  der  freien  Haare  be- 
stehen, lehren  Frederics  Untersuchungen  über  Rassenunterschiede 
menschlichen  Kopfhaare. 

In  seltenen  Fällen  tritt  die  Spindelhaarbildung  nur  herdweise 
auf;  sie  kann  auch  Barthaare  und  Brauen  beteiligen. 

Die  Aplasia  pilorum  intermittens  ist  meist  in  frühester  Kindheit 
schon  erkennbar;  sie  ist  eine  exquisit  familiäre  und  hereditäre 
Anomalie  (Fälle  von  Lesser,  Hallopeau,  Sabourand,  Mc  Call, 
Anderson). 


Lesser  teilt  folgenden  Stammbaum  mit  (Arch.  f.  Dermato  1. 
Erg.-Bd.,  1892,  S.  248): 
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Sabourand  berichtet  über  Vorkommen  der  Anomalie  in  fünf 
Generationen  (Annales  de  DermatoL,  1892),  vgl.  nebenst.  Stammbaum. 

Die  Hypertrichose  beim  Men- 
f  sehen  hat  besonders  das  Interesse  der 

Anthropologen    erweckt.     In  welchem 

  Sinne  und  Umfange  sie  zu  den  Mißbil- 

•^9  düngen  der  Haut  gerechnet  werden  dürfe, 

I  ist  dabei  vielfach  diskutiert  worden. 

  ViRCHOw    stellte  folgende  Typen 

f  ?      ?  ?  _j_   übermäßiger  Behaarung  auf: 

cfir         I      cfo»oo  1)  die  exzessive  Haarbildung  nach 

"j   I   LI   L  L  I   i   r        männlichem  Typus  bei  Frauen, 
2  f  ^  9  •  •  9  9  f  2)  die  mit  abweichender  Hautbildung 

ö[  I  Q  Q       komplizierte  Naevusbildung, 

9  «T^  cT^  cf  9  ^  3)  die  Edentatenform. 

Wir  lassen  hier  alle  jene  zahlreichen 
Fälle  beiseiten,  in  denen  die  übermäßige  Entwicklung  von  Haaren  nur 
eine  Teilerscheinung  eines  komplizierteren  Naevus  darstellt.  Ihnen  ist  ein 
Teil  der  Fälle  anzureihen ,  in  denen  eine  Heterotopie  von  Haaren  im  Sinne 
von  Bartels  zu  bestehen  scheint,  derart  daß,  an  einer  begrenzten  an- 
scheinend unveränderten  Hautpartie,  welche  normaler  Weise  bei  keinem 
der  beiden  Geschlechter  und  zu  keiner  Zeit  mit  dichtem  Haarwuchs 
bestanden  ist,  sich  eine  starke  Behaarung  zeigt.  In  einem  Teil 
dieser  Fälle  kann  die  histologische  Untersuchung  beweisen,  daß  eben 
doch  das  komplexe  Bild  eines  Naevus  vorliegt,  der  sich  makroskopisch 
nur  in  der  Behaarungsanomalie  kundgibt.  Daneben  existieren  aller- 
dings Fälle,  die  ausschließlich  durch  eine  umschriebene  oder  allgemei- 
nere Hypertrichose  charakterisiert  sind.  Waldeyer  meinte,  daß  die 
Hypertrichose  streng  genommen  nichts  aulfallendes  bedeute,  „denn 
sie  stellt  nur  eine  ungewöhnliche  Steigerung  der  Erscheinung  dar, 
die  wir  mit  Beginn  der  Pubertät  bei  allen  Menschen  eintreten 
sehen,  nämlich  Ersatz  des  Flaumhaares  durch  stärkeres  Haar". 
Waldeyer  ist  überzeugt,  daß  man  aus  den  Männern  der  europäi- 
schen stark  behaarten  Völkerschaften  leicht  eine  Anzahl  würde  aus- 
wählen können,  die  in  ihrer  Behaarung  eine  fortlaufende  Reihe  vom 
gewöhnlichen  Verhalten  bis  zum  ausgesprochenen  Haarmenschen 
bilden  würden,  auch  die  Gesichtsbehaarung  nicht  ausgenommen.  Da- 
mit sind  aber  noch  nicht  ohne  weiteres  die  Vorkommnisse  befriedigend 
untergebracht,  in  denen  bei  Frauen  Haare  an  solchen  Körperstellen  auf- 
treten, die  normaler  Weise  beim  weiblichen  Geschlechte  von  stärkeren 
Haaren  frei  bleiben  (Virchows  erster  Typus  =  Heterogonie  Bartels). 
Ebenso  verlangen  die  Fälle  einer  H eterochronie  (Bartels)  Be- 
rücksichtigung, in  denen  auffallend  früh  eine  sehr  starke  Behaarung  — 
speziell  dem  Typus  der  Sexualbehaarung  entsprechend  —  auftritt. 

Nun  werden  wir  aber  alle  diese  anormalen  und  aulFälligen  Be- 
haarungsformen von  den  Mißbildungen  des  Haarsystems  absondern 
dürfen,  insofern  es  sich  um  abnorm  starke  oder  frühzeitige  Fortent- 
wicklung normal  ang  elegte r  Sekundärhaare  handelt.  Wir  haben 
diese  Wachstumserscheinungen  auf  innersekretorische  Einflüsse  zurück- 
zuführen, die  vor  allem  —  wenn  auch  wohl  nicht  ausschließlich  — 
vom  Genitalsystem  ausgehen.  So  erklärt  sich  auch,  daß  jene  Behaarung 
insbesondere  auch  bei  Individuen  mit  sexueller  Frühreife  gefunden 
wurden  (s.  die  Zusammenstellung  bei  Scheuer).    Auch  Erkrankungen 
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der  Genitalien  können  auslösend  wirken.  Scheuer  beschreibt  eine 
allgemeine  Hypertrichose  bei  einem  kindlichen  Hermaphroditen. 

Wenn  wir  also  diese  Behaarungsanomalie  auf  einen  quantitativ^ 
qualitativ  oder  zeitlich  abnormen  Wachstumsreiz  zurückführen,  der 
die  Haare  trifft,  so  kann  damit  immerhin  noch  eine  durch  Rasse, 
familiäre  Voraussetzungen  usw.  bedingte  Prädisposition  zur  stärkeren 
Behaarung  vorhanden  sein,  und  es  fehlt  auch  noch  die  Erklärung,  warum 
bei  umschriebener  Hypertrichose  nur  gewisse  Hautpartien  reagieren. 

Lesser  hat  drei  Gruppen  abnormer  Behaarungsverhältnisse  bei 
Frauen  aufgestellt,  die  sich  den  hier  entwickelten  Gesichtspunkten 
unterordnen  lassen : 

1)  Bartentwicklung  und  starke  Körperbehaarung  nach  männlichem 
Typ  bei  Frauen  zur  Zeit  der  Geschlechtsreife  und  zwar  zur  normalen 
Zeit  und  ohne  Abnormitäten  der  Geschlechtsfunktion ; 

2)  abnorm  frühe  Entwicklung  der  für  die  Frau  normalen  Be- 
haarung der  Schamgegend  und  der  Achselhöhlen  bei  frühzeitiger 
Geschlechtsreife, 

3)  Bartentwicklung  und  starke  Körperbehaarung  nach  männlichem 
Typus  schon  im  kindlichen  Alter  bei  frühzeitiger  Geschlechtsreife. 

Diesen  Zuständen  gegenüber  nehmen  Befunde  eine  Sonderstellung 
ein,  bei  denen  es  sich  um  eine  Hemmungsbildung  handelt,  in- 
folge deren  der  Haarwechsel  unterbleibt,  also  die  Lanugo  nicht  durch 
markhaltige  Haare  ersetzt  wird,  sondern  weiterwächst.  Die  Existenz 
einer  solchen  Form  der  Ueberbehaarung  ist  zuerst  von  Ecker,  dann 
von  Unna  behauptet  worden.  Bei  einer  solchen  P send ohy per tri- 
chosis  lanuginosa  (Bonnet)  ist  es  ohne  weiteres  begreiflich,  daß  die 
Behaarung  den  EscHRiCHT-VoiGTschen  Richtungslinien,  also  der  lo- 
kalen Anordnung  des  fötalen  Haarkleides  folgt. 

Diesem  Typ  entsprechen  wohl  im  allgemeinen  die  „Hundemen- 
schen" und  „Haarmenschen"  mit  seidenweichen  Haaren.  Einige 
berühmte  Beispiele  dieser  Anomalie  sind  die  Ambraser  Familie  von 
SiEBOLDS,  die  Patientin  Barbara  Ursler,  die  birmanische  Familie 
des  Schwe  Maong  (Beigel),  Adrian  Jeftitschef  und  sein  angeb- 
licher Sohn  (Mansouroff)  u.  a.  m. 

Die  Annahme,  daß  solche  Hypertrichosen  auf  einen  atavistischen 
Rückschlag  zurückzuführen  seien,  ist  vielfach  vertreten  worden;  für 
Brandt  ist  die  Trichostasis  primitiva  eine  Trichostasis  promammalica. 
Wenn  Bartels  aus  dem  Studium  der  Zahnformeln  der  Haarmenschen 
keinen  Anhalt  für  atavistische  Voraussetzungen  finden  konnte,  so  ist 
entgegen  zu  halten,  daß  die  prinzipielle  Bedeutung  dieses  Beweismo- 
ments nicht  zureicht. 

Wenn  angenommen  werden  darf,  daß  die  Trichostase  das  eine  Mal  mit 
dem  Ausfall  der  Lanugo  einhergeht,  andere  Male  zur  Weiterentwicklung 
der  Lanugo  führt,  so  wird  der  grobe  Gegensatz  zwischen  Hypertri- 
chose und  Hypotrichose  wesentlich  eingeengt,  und  es  verdienen  Fälle 
besondere  Beachtung,  in  denen  beide  Typen  nebeneinander  bestehen. 
So  hatte  einer  meiner  Patienten,  der  an  kompleter  angeborener  Kahl- 
heit der  Schädelhaut  litt,  an  den  Armen  eine  mächtige  lanugoartige 
Behaarung;  aber  der  Fall  ist  deshalb  nicht  beweisend,  weil  die  histo- 
logische Untersuchung  der  Kopfhaut  fehlt. 

Anomalien  des  Gebisses  sind  sehr  oft  mit  der  Hypertrichose  ver- 
gesellschaftet. Parreidt  glaubte  auf  typische  Unterschiede  verweisen 
zu  können:  bei  der  Pseudohypertrichosis  lanuginosa  sollten  Zahn- 
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defekte  bestehen,  bei  übermäßiger  Entwicklung  starker  Haare  dagegen 
normale  Zähne  und  Hypertrophie  des  Alveolarfortsatzes.  Beispiele 
für  diesen  zweiten  Typus  sollten  die  Fälle  der  Julia  Pastrana  (Bar- 
tels), Krao,  Lina  Naumann  (L.  Fürst)  liefern.  Als  dritten  Typ 
nimmt  er  eine  mangelhafte  Entwicklung  der  Haare  wie  der  Zähne 
an.  Nun  haben  wir  ja  bei  der  Hypotrichose  gesehen,  daß  neben 
dieser  zwar  häufig,  aber  nicht  durchgehends  Zahnanomolien  bestehen, 
dasselbe  gilt  für  die  Hj^pertrichose  und  Pseudohypertrichose  und  die 
Ausnahmen  sind  hier  wie  dort  zu  zahlreich  als  daß  die  Kombination 
als  eine  regelmäßige  Bestätigung  für  Darwins  Ansicht  von  der 
„Correlation  of  growth"  betrachtet  werden  könnte  (s.  zu  dieser  Frage 
auch  Geyl). 

Immerhin  ergeben  sich  interessante  Beziehungen.  So  berichtete 
MiCHELSON  über  Zahndefekte  auf  hereditärer  Basis  bei  einer  durch 
abnorm  starke  Körperbehaarung  ausgezeichneten  Familie  und  über 
einen  Fall,  in  welchem  dem  stark  behaarten  Stammvater  die  beiden 
oberen  Schneidezähne  fehlten,  während  ein  Teil  der  Nachkommen  die 
Anlage  zur  starken  Haarentwicklung,  ein  anderer  Teil  dagegen  nur 
Zahnanomalien  zeigte. 

MiCHELSON:  Virchows  Archiv  Bd.  100: 

H  =  starke  Haarenlwicklung      Z  =  Zahnanomalien       N  =  Normal 

3 

(H+\Z) 


(H)0    (H)0  (Z)0  (H)0  (Z)0  O 


;  (Z)0(Z)0(N)0   OOOOO   (Z)0(N)0(Z)0  OOO 

(Z) 

Z  (verspäteter  Zahndurchbruch) 

Erblichkeit  erscheint  bei  der  Trichostasis  lanuginosa  wie  bei 
allgemeineren  und  umschriebenen  Formen  echter  Hypertrichosen  nicht 
selten. 

Unter  den  umschriebenen  Hypertrichosen  hat  die  lumbale  und 
sakrale  Behaarung  besonderes  Interesse  erweckt.  Sie  wurde  von 
Ornstein  als  rudimentäre  Schwanzbildung,  von  Bartels  als  Rest 
einer  atavistischsn  Rückenbehaarung  gedeutet.  Ihre  Häufigkeit  bei 
Spina  bifida  occulta  ließ  gesetzmäßige  Beziehungen  zwischen  beiden 
Anomalien  annehmen;  Virchow  wollte  die  starke  Behaarung  aus 
einer  entzündlichen  Hj^perämie  des  Haarbodens,  v.  Recklinghausen 
aus  einer  lokalen  Hyperplasie  erklären.  Schein,  der  noch  die  Exi- 
stenz einer  angeborenen  mitunter  familiären  sacro-lumbalen  Hyper- 
trichosis  ohne  Wirbeldefekte  hervorhebt  (Kasuistik  bei  Schein), 
erblickt  in  dieser  stärkeren  Behaarung  nichts  anderes  als  einen  Beleg 
für  das  von  ihm  vertretene  „Gesetz",  wonach  zwischen  der  Intensität 
des  Flächenwachstums  der  Haut  und  dem  Haarwachstum  eine  Art 
von  Gegensatz  besteht.  Die  Behaarung  über  der  Spina  bifida  occulta 
müßte  danach  deshalb  stärker  werden,  weil  in  diesem  Bezirk  das 
Flächenwachstum  der  Haut  gehemmt  wäre.  Schein  hat  sich  bemüht, 
die  Richtigkeit  seines  Gesetzes  an  verschiedenen  anderen  Beispielen 
(lokalisierten  Hypertrichosen  bei  Muskeldefekten  usw.),  darzutun.  Daß 
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Entspannung  der  Haut  zu  stärkerem  Haarwachstum,  Spannung  dagegen 
zu  Verlust  des  Haarkleides  führe,  scheint  allgemeinere  Geltung  zu 
besitzen  (s.  Friedenthal,  Heft  2,  S.  35). 

Wir  haben  noch  kurz  auf  einige  besondere  Befunde  am  Haar- 
system einzugehen,  die  daraufhin  zu  prüfen  sind,  wieweit  sie  selbst 
als  Mißbildungen  aufgefaßt  werden  dürfen  und  die  speziell  in  ihrer 
Beziehung  zu  gewissen  Naevusformen  zu  würdigen  sind. 

Martinotti  hat  die  Gruppe  u  bildung  von  Haaren  in  weichen 
Naevis  studiert  und  sehr  häufig  Gruppen  von  2  oder  seltener  von 
3  Haaren  gefunden.  Er  wollte  dieses  Verhalten  als  Beweis  einer 
gewissen  Heterotopie  ansehen;  doch  hat  Friedenthal  gezeigt,  daß 
das  gesamte  fötale  Haarkleid  neben  einzelnen  Haaren  auch  Gruppen 
von  3 — 4  Haaren  besitzt.  An  Körperstellen,  die  normaler  Weise 
stärker  behaart  sind,  ist  ja  diese  Gruppenstellung  als  gewöhnlicher 
Befund  bekannt.  Immerhin  ist  damit  zu  rechnen,  daß  eine  Besonder- 
heit in  der  Anordnung  der  Haare  für  die  Entstehung  von  Anomalien 
Bedeutung  hat. 

Besonders  im  Zusammenhang  mit  der  Keratosis  follicularis  ist 
darauf  geachtet  worden.  Jacquet  nimmt  bei  dieser  Anomalie  die 
Existenz  unvollständig  entwickelter  und  überzähliger  Follikel  an  und 
Giovannini  findet  in  einer  ausführlichen  Untersuchung  bei  der  Kera- 
tosis pilaris  ein  Ueberwiegen  solcher  Haarfollikel,  bei  denen  eine 
Apertura  communis  besteht;  die  Zahl  der  Follikel  erscheint  ihm  ver- 
mehrt. Aehnliche  Verhältnisse  finden  sich  bei  der  A plasia  pilorum 
intermittens  und  Guszmann  betont,  daß  hier  die  „SammelfoUikel" 
für  3  oder  4  Haaranlagen  sich  in  verhältnismäßig  großer  Tiefe  und 
zwar  zum  Teil  schon  unterhalb  der  Einmündung  der  Talgdrüsen  ver- 
einigen können. 

Für  die  Entstehung  follikulärer  Cysten  möchte  Schaumann  eine  Ver- 
einigung von  Follikeln  in  ungewöhnlicher  Tiefe  oder  eine  Anomalie  im 
Bau  der  Ausführungsgänge  solcher  vereinigten  Follikel  mit  heranziehen. 

In  einem  Falle  von  Naevus  acneiformis  wurde  ich  durch  den 
Befund  der  DoppelfoUikel  zu  der  Annahme  gedrängt,  daß  die  erste 
Voraussetzung  der  Anomalie  in  einer  abnorm  dichten  Aussaat  von 
Haaranlagen  auf  einem  verhältnismäßig  zu  kleinen  Gebiet  zu  suchen 
wäre.  Die  Lokalisation  und  Verteilung  führte  zu  der  Annahme,  daß 
wenigstens  ein  Teil  der  Manifestationen  sich  an  Hautstellen  fand, 
die  während  der  embryonalen  Entwicklung  besonderen  Wachstumsbe- 
dingungen unterliegen.  Wieweit  der  in  meinem  Falle  erhobene  histo- 
logische Befund  als  typisch  gelten  kann,  ist  mangels  weiterer  ausführ- 
licher histologischer  Untersuchungen  des  Naevus  acneiformis  nicht  zu 
sagen.  Auffallend  genug  ist,  daß  in  allen  Fällen  (Selhorst,  Thibierge, 
Maurice  und  Bureau)  eine  ausgesprochene  Systematisation  bestand. 

Alle  die  zuletzt  hier  angeführten  Befunde  scheinen  darauf  zu 
verweisen,  daß  eine  über  die  Norm  starke  Zahl  von  Follikelanlagen 
innerhalb  eines  Hautbezirks  die  Voraussetzungen  für  weitere  Ent- 
wicklungsstörungen am  Follikelapparat  abgeben  kann,  bei  denen  wohl 
schon  die  rein  mechanischen  Folgen  der  Raumbeschränkung  ins  Ge- 
wicht fallen.  Der  weitere  Gang  der  Entwicklung  wird  dann  in  der 
Regel  zu  einer  Störung  der  harmonischen  Ausbildung  der  einzelnen 
Follikelanteile  führen. 

Eine  hochgradige  Raumbeschränkung  hält  Pinkus  für  die  ver- 
mutliche Voraussetzung   der  von  ihm  beschriebenen  rudimentären 
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Talgdrüsen.  Er  fand  sie  besonders  in  kleinen  Hautneubilduugen, 
aber  auch  zuweilen  in  normaler  Haut  in  Form  eines  zylindrischen 
Epithelrohres,  das  als  ein  Mantel  den  Follikel  umgibt.  Dieser  war 
meist  klein,  ohne  Arrektor,  oft  oTine  Talgdrüsen  und  mit  mangelhaft 
differenzierten  Wurzelscheide  versehen. 

Geringfügige  Wucherungen  können  schon  anscheinend  nor- 
maler Weise  von  der  äußeren  Haarwurzelscheide  ausgehen ;  sie  sind 
in  stärkerer  Ausprägung  unter  verschiedenen  pathologischen  Be- 
dingungen gefunden  worden;  so  beispielsweise  bei  der  Ichthyosis 
(EsoFFj  und  bei  der  Hypotrichosis  (Bettmaxn).  Alle  diese  Befunde 
aber  sind  geringfügig  im  Vergleich  zu  dem  von  Jarisch  beschriebenen 
Trichoepithelioma  papulosum  multiplex,  das  Jarisch  als 
eine  eigentümliche  Epitheliomform  deutete,  das  von  den  Haarbälgen 
der  Lanugohaare  seinen  Ausgang  nimmt.  Wir  haben  allen  Grund 
die  Gebilde  als  Naevi  zu  betrachten.  Das  reine  Trichoepitheliom 
stellt  zum  mindesten  eine  ganz  außerordentliche  Seltenheit  dar  und 
der  Streit  über  die  Beziehung  des  Trichoepithelioms  zu  anderen 
Xaevusformen  (Epithelioma  adenoides  cysticum,  Adenoma  sebaceum) 
wird  wenigstens  zum  Teil  gegenstandslos,  wenn  zugegeben  wird,  daß 
die  Neubildung  gleichzeitig  von  verschiedenen  Stellen  des  Epithels 
ihren  Ausgang  nehmen  kann.  Wir  werden  somit  alsbald  auf  das 
Trichoepitheliom  zurückkommen. 

Literatur. 

Die  nmfassendBte  Zusammenstellung  der  Literatur  über  Behaarung  findet  sich  in 
^ Friedenthal)    Beiträge    zur  Naturgeschichte   des   Menschen,   Lief.  IV,   Jena  1908. 
(1270  Nummern.') 

Asahi,  Ueber  den  anatomischen  Befund  einer  durch  30  Jahre  getragenen  Alopecia  totalis. 

Prager  med.  Wochenschr.,  1905,  No.  24. 
Audry,  Sur  les  alopecies  congenilales.    Joum.  mal.  cui.,  1898,  p.  6. 
Bär,  Zur  Kasuistik  der  Hypotrichosis  congenita  farniliaris.  Arch.Derm.,  Bd.LXXXIV,  S.  15. 
Bartels,  Ueber  abnorme  Behaarung  beim  Menschen.    Zeitschr.  f.  EthnoL,  Bd.  VIII,  S.  110. 

—  Ueber  abnorme  Behaarung  beim  Menschen.    Ibid.,  Bd.  XIII,  S.  213. 

—  Einiges    über    den    Weiberbart    in   seiner    kulturgeschichtlichen   Bedeutung.  Ibid., 

Bd.  XIII,  S.  255. 
Betätig,  Pili  moniliformes.    Arch.  Derm.,  Bd.  LXXV,  S.  11. 
Bettmann,  Ueber  angeborenen  Haarmangel.    Ibid.,  Bd.  LX,  S.  3^3. 

—  Ueber  den  Naevus  acneiformis.    Ibid.,  Bd.  LXXX,  S.  63. 

Binder,  Ein  Fall  von  Spina  bifida  occulta.  Münch,  med.  Wochenschr.,  1907,  S.  1825. 
Bonnet,  Ueber  Hypotrichosis  congenita  universalis.  Festschr.  f.  Kölliher,  Wiesbaden  1892. 
Brandt,  Ueber  den  Bart  der  Mannweiber.    Biol.  Centralbl.,  Bd.  XVII,  No.  5. 

—  Ueber  die  sogenannten  Hundemenschen.    Ibid.,  Bd.  XVII,  No.  6. 

Buschhe,  Ueber  eine  an  der  Brust  lokalisierte,  bemerkenswerte  Naevusform.  Arch.  Derm., 
Bd.  LXXV,  S.  51. 

Chiari,  Ueber  Hypertrichosis  des  Menschen.    Prager  med.  Wochenschr.,  1890,  No.  40. 
Delabaude,  De  l'alopede  congenitale  circonscrite.    These  de  Bordeaux  1895. 
V.  Düring,  Ueber  Doppelcomedo,    M.  p.  D.,  Bd.  VII. 

Dubreuilh  et  Petges,  Des  alopecies  congenitales  circonscrites.   Ann.  Demi.,  1908,  S.  257. 

Esoff,  Beitrag  zur^Lehre  von  der  Ichthyosis  und  von  den  Epithelwucherungen  bei  der- 
selben etc.    Virch.  Arch.,  Bd.  LXIX. 

Fischer,  Ein  Fall  von  erblicher  Haararmut  und  die  Art  ihrer  Vererbung.  Arch.  f. 
Bassen-  u.  GesellschaflsbioL,  Bd.  VII. 

Foumier,  Belade  ou  plutot  agenesie  pilaire  generale,  hereditaire  congenitale  et  per- 
manente etc.    Ann.  Derm.,  1900,  p.  855. 

*  Prüderie,    Untersuchungen  über  die  Eassenunterschiede  der  menschlichen  Kopfhaare. 

Zeitschr.  f.  Morphol.  u.  Anthropol.,  Bd.  IX,  S.  248. 

*  Geyl,  Beobachtungen  und  Ideen  über  Hypertrichosis.  Dermat.  Stud.,  Bd.  II,  Heft  4,  1890. 
Giovannini,  Ueber  die  normale  Entwicklung  und  über  einige  Veränderungen  der  mensch- 
lichen Haare.    Arch.  Derm.,  1887,  S.  IO49. 

—  Zur  Histologie  der  Keratosis  pilaris.    Ibid.,  Bd.  LXIU,  S.  163. 


Literatur. 


753 


*  Guszmann,  Anatomie  und  Klinik  der  Monilethrix.    D.  Z.,  Bd.  XIII,  8.  SS. 
Heller,  Vergleichende  Pathologie  der  Alopecie.    D.  Z.,  1908. 

Hilbert,  Partielle  Hypertrichosis  neben  angeborener  Ichthyosis  circumscripta.  Virch. 

Ar  eh.,  Bd.  XCIX,  S.  569. 
Hoffmann,    JJeber  Verkümmerung  der  Augenbrauen  und  der  Nägel  bei  Thyreoidosen. 

Arch.  Denn.,  Bd.  LXXXIX,  S.  SSI. 

—  Ein  Fall  von  totaler  angeborener  und  bleibender  Atrichie.    Diss.  Königsberg  1905. 
Hyde,  J.  N.,  Kongenitale  Atrophie  als  eine  Erscheinung  von  Atavismus.    Journ.  cut. 

Bis.,  1909. 

Jarisch,   Zur  Lehre  von  den  Hautgeschwülsten.    Arch.  Derm.,  Bd.  XXVIII,  8.  I84. 
Joseph,    JJeber  Hypertrichosis  auf  pigmentierter  Haut.     Berlin.   Min.  Wochenschr., 
1892,  No.  8. 

Kraus,    Beiträge    zur   Kenntnis   der   Alopecia   congenita  famMiaris.     Arch.  Derm., 
Bd.  LXVI,  8.  S67. 

*  Lange,  Unsere  bisherigen  Kenntnisse  von  der  angeborenen  Haarlosigkeit  des  Menschen. 

Diss.  Erlangen  1906. 

Lesser,    lieber  Aplasia  pilorum  intermittens.     Verhandl.  d.   deutsch,  dermatol.  Ges., 
1892,  8.  248. 

—  Ein  Fall  von  Hypertrichosis  universalis  und  frühzeitiger  Geschlechtsreife.  Zeitschr. 
f.  klin.  Med.,  Bd.  XLI. 

'"^  Marttnotti,    Ueber   Gruppenstellung  der  Haare  in  weichen  Naevis.    Arch.  Derm., 

No.  97,  8.  101. 
Maurer,  Die  Epidermis  und  ihre  Abkömmlinge. 

de  Meijere,    Ueber  die  Haare  der  8äugetiere,  besonders  über  die  Anordnung.  Morph. 
Jahrb.,  Bd.  XXI. 

Michelson,  Zum  Kapitel  der  Hypotrichosis.    Virch.  Arch.,  Bd.  C,  8.  66. 

—  Anomalien  des  Haarwachstums  und  der  Haarfärbung,    v.  Ziemssens  Handbuch  d. 

spez.  Pathol.,  Bd.  XIV. 
Miklucho-Maclay ,    Anormal  frühzeitige    starke   Behaarung.     Zeitschr.  f.  Ethnol., 
Bd.  VIII,  8.  70. 

—  Haarlose  Australier.    Ibid.,  Bd.  XIII,  8.  I4S. 

Ohmann  Dumesnt,  Ueber  Doppelcomedo.    M.  p.  D.,  Bd.  VII. 

Okamura,  Zur  Lehre  über  die  Wachstumsrichtung  der  Haare  in  ihrer  ersten  Anlage. 

Ibid.,  Bd.  XXVIII,  8.  441. 
Ornstein,  Ueber  sacrale  Trichose.  ZUchr.f.  Ethnol.,  Bd.  VII,  8.  91,  279;  Bd.  VIII,  8.  287. 

—  Schwanzbildung  beim  Menschen.    Ibid.,  Bd.  XI,  8.  SOS. 

Parreidt,    Ueber  die    Bezahnung    bei   Menschen  mit  abnormer  Behaarung.  Dtsch. 

Monatsschr.  f.  Zahnheilk.,  Bd.  IV,  1886. 
Pinkus,  F.,  Ein  Fall  von  Hypotrichosis  (Alopecia  congenita).    Arch.  Derm.,  Bd.  L. 

—  Ueber  eine  Form  rudimentärer  Talgdrüsen.    Ibid.,  Bd.  XLI,  8.  347. 

V.  Recklinghatisen,  Untersuchungen  über  Spina  bifida.    Virch.  Arch.,  Bd.  CV. 

*Roth,  Ueber  behaarte  Menschen.    D.  G.,  Bd.  VIII,  8.  S4. 

Saalfeld  und  Joachimsthal,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXVII. 

Sabourand,  Sur  les  cheveux  moniliformes.    Ann.  Derm.,  1892,  8.  781. 

Schede,  Ein  Fall  von  angeborener  Alopecie.    Arch.  f.  klin.  Ghir.,  Bd.  XIV. 

Schein,  Das  Wachstum  der  Haare  in  der  Achselhöhle  und  der  angeborene  Defekt  der 

Brustmuskeln.    Arch.  Derm.,  Bd.  LXVIII,  8.  S2S. 
* —  Ueber  das  Wachstum  der  Haut  und  der  Haare  des  Menschen.    Ibid.,  1892. 

—  Spina  bifida  occulta  und  Hypertrichosis  sacralis.    Ibid.,  Bd.  LXXI,  8.  351. 

—  Hypertrichosis  lumbalis  ohne  Spina  bifida.    Ibid.,  Bd.  CVII,  8.  335. 

*  Scheuer,  Ein  Fall  von  vorzeitiger  Entwicklung  bei  Hermaphroditismus  mit  Wachstums- 

störung und  Hypertrichosis.  Fortschr.  auf  d.  Gebiete  d.  Röntgenstrahlen,  Bd.  XVII. 
Scheuer  und  Kohn,  Vergleichende  Befunde  bei  Hypotrichosis  des  Menschen  und  des 

Hundes.    Arch.  Derm.,  Bd.  CIX,  8.  79. 
Schütz,  Ein  Fall  von  Spindelhaaren.    Ibid.,  Bd.  LIII,  8.  69. 

Singer,   A.,    Unsere    bisherigen  Kenntnisse   der  angeborenen  Haarlosigkeit.  Dissert. 
Erlangen  1906. 

Sommer,  Ein  neuer  Fall  von  Hypertrichosis  circumscripta.  Virch.  Arch.,  Bd.  CVII,  8.  407. 
Stricker,  Zwei  ältere  Fälle  von  Hypertrichosis.   Ibid.,  Bd.  LXXI,  8.  III ;  Bd.  LXXIIl, 

8.  622;  Bd.  LXXVI,  8.  54I:  Bd.  LXXXI,  8.  567. 
Virchow,  Abnorme  Behaarung  eines  frühreifen  Mädchens.  Zeitschr.  f.  Ethnol.,  Bd.  XXIII, 

8.  470. 

Walsch,  Ueber  Hypotrichosis  (Alopecia  congenita).    Arch.  Derm.,  Bd.  CHI,  8.  6S. 
Waldeyer,  Atlas  der  menschlichen  und  tierischen  Haare,  1884. 

*  Yachio,   Wada,    Ueber  die  Hypertrichosis  sacro-lumbalis  mit]  Spina  bifida  occulta. 

Diss.  Rostock,  1908. 
Ziegler,  Ueber  Alopecia  congenita.    Arch.  Derm.,  Bd.  XXXIX,  8.  212. 


754 


Kapitel  VII. 


Talgdrüseii-Naevi. 

Unter  den  Orgaouaevis  nehmen  einen  breiten  Raum  die  Fälle 
ein,  in  denen  es  sich  um  Vermehrung,  Vergrößerung,  Geschwulst- 
bildung der  Talgdrüsen  handelt. 

Eine  Heterotopie  von  Talgdrüsengewebe  innerhalb  der  Epi- 
dermis nimmt  Pasini  in  einem  Falle  an,  in  dem  bei  einem  Patienten 
mit  kongenitalem  Herzfehler  und  Hypoplasie  des  Gefäßsystems  naevus- 
artige  Bildungen  bestanden.  Er  schließt  dabei  auf  eine  mangelhafte 
embryonale  Entwicklung  und  setzt  seine  Erklärung  in  Gegensatz  zu 
derjenigen  Hoffmanns,  der  in  einem  von  Pasini  herangezogenen 
Falle  eine  Retention  von  Talgdrüsensekret  mit  Erhaltenbleiben  des 
zelligen  Charakters  innerhalb  der  Hornschicht  angenommen  hatte. 

Die  folgende  Gruppierung  der  „Talgdrüsennaevi"  will  nur  einen 
Ueberblick  über  das  Gebiet  ermöglichen.  Eingehende  Diskussionen 
über  einzelne  Fälle,  deren  Rubrizierung  und  Auffassung  strittig  ge- 
blieben ist,  sollen  vermieden  werden. 

1.  Systematisierte  Naevi. 

Es  finden  sich  solche  Naevi,  die  ausschließlich  aus  normalen  Talg- 
drüsen bestehen,  welche  nur  für  die  befallene  Stelle  durch  ihre 
Massenhaftigkeit  und  Größe  auffällig  sind  (Fälle  von  Jadassohn, 
Oppenheimer-Maerklin,  Bandler). 

Reine  Beispiele  dieses  Typs  sind  selten,  dagegen  existieren  nicht 
wenige  systematisierte  Naevi,  in  denen  zahlreichen  und  vergrößerten 
Talgdrüsen  ein  wesentlicher  Anteil  zukommt. 

Nach  Reitmanns  Einteilung  haben  wir  zu  unterscheiden: 

1)  Naevi,  die  sich  ausschließlich  aus  vergrößerten  Talgdrüsen 
aufbauen ; 

2)  solche,  die  neben  typischen  Talgdrüsen  atypische  Bildungen 
epithelialer  Natur  aufweisen; 

3)  solche,  die  neben  typischen  Talgdrüsen  Atypien  des  Ober- 
flächenepithels, Pigmentierungen  oder  Naevuszellen  enthalten. 

2.  Die  Adenoma ta  sebacea  (Pringle). 

Als  kongenitales  Adenoma  sebaceum  hat  Pringle  einen  Typ 
symmetrischer  Gesichtsnaevi  beschrieben,  dessen  wesentliches  Charakte- 
ristikum in  einer  Hypertrophie  der  Talgdrüsen  läge. 

Kothe  will  das  Adenoma  sebaceum  genauer  definieren  als  eine 
von  den  Talgdrüsen  ausgehende  Neubildung,  die  ihren  Ausdruck  im 
Vorhandensein  zahlreicher,  neuangelegter,  kleinster  Drüsen  findet, 
die  nach  embryonalem  Muster  aus  dem  Epithel  der  Talg-  und  Haar- 
follikel entstehen,  sowie  in  der  Vergrößerung  der  ausgebildeten  Drüsen. 

Fälle,  die  dieser  Definition  entsprechen,  existieren  wohl  („Typus 
Caspary"),  aber  sie  erschöpfen  nicht  das  Bild  der  PniNGLEschen 
Krankheit;  war  doch  bereits  in  Pringles  eigenem  Falle  die  Talg- 
drüsenanomalie mit  Angiomatose  und  Fibromatose  kombiniert.  Die 
klinischen  und  histologischen  Parallelen,  die  sich  bei  den  ver- 
schiedenen Formen  des  „symmetrischen  Gesichtsnaevi"  ergeben,  lassen 
uns  die  PniNGLEsche  Krankheit  nicht  mehr  als  einen  so  eng  um- 
schriebenen Typ  erscheinen  und  gerade  in  einem  gewissen  Schwanken 
der  histologischen  Befunde  liegt  eine  wesentliche  Stütze  für  die  Auf- 
fassung, daß  es  sich  um  Naevi  handelt. 
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Beiseite  zu  lassen  sind  zunächst  die  Befunde,  die  von  Balzer 
und  seinen  Mitarbeitern  als  Adenoma  sebaceum  beschrieben  wurden; 
sie  gehören  dem  Gebiete  des  Epithelioma  adenoides  cysticum  zu. 

Wieweit  im  übrigen  bei  den  als  „Adenoma  sebaceum"  rubrizierten 
Naevusformen  echte  Adenoma  oder  einfache  Hyperplasien  der  Talg- 
drüsen vorliegen  oder  auch  nur  sekundäre  Talgdrüsenhypertrophien 
im  Spiele  sind,  ist  eine  Streitfrage,  auf  die  wir  hier  nicht  genauer 
eingehen  können.  Sicherlich  ist  die  Beteiligung  der  Talgdrüsen  in 
solchen  Naevusformen  überhaupt  oft  genug  zu  sehr  als  der  dominierende 
Faktor  betrachtet  und  quantitativ  zu  hoch  eingeschätzt  worden.  Die 
Bezeichnung  „Adenoma  sebaceum"  kann  irreleiten  und  selbst  die 
Benennung  als  Naevus  sebaceus  trifft  nicht  immer  den  ent- 
scheidenden Punkt.  Uebrigens  sind  gar  viele  Fälle  hierher  ge- 
rechnet worden,  in  denen  jede  histologische  Untersuchung  fehlt.  Mit 
der  wachsenden  Zahl  der  Biopsien  hat  sich  die  Neigung  geltend  ge- 
macht, die  verschiedenen  Typen  der  „multiplen  symmetrischen  Ge- 
sichtsnaevi"  zu  einer  engeren  Gruppe  zusammenzufassen,  bei  der 
folgende  Eigentümlichkeiten  als  charakteristisch  betrachtet  werden: 

1)  die  Existenz  multipler,  symmetrischer,  Stecknadelkopf-  bis 
erbsengroßer,  speziell  im  Gesicht  lokalisierten  Knötchen,  die  als 
benigne  Tumoren  imponieren; 

2)  ihre  häufige  Kombination  mit  anderen  benignen  Neubildungen, 
und  gelegentlich  mit  psychischen  Anomalien ; 

B)  ihr  kongenitales  Vorkommen  oder  wenigstens  ein  frühzeitiges 
Auftreten,  wenn  auch  die  volle  Ausbildung  oft  erst  zur  Pubertät  erfolgt ; 

4)  histologisch:  die  mangelnde  Einheit  des  Typus,  die  sich 
an  mehreren  Effloreszenzen  eines  Falles  nebeneinander  oder  selbst 
innerhalb  einer  Geschwulst  zeigen  kann,  wobei  es  sich  aber  im 
wesentlichen  um  eine  Hypertrophie  von  Organ-  oder  Gewebs- 
elementen  der  Haut  handelt.  Die  Talgdrüsen  sind  häufig  befallen, 
sehr  selten  allein,  fast  stets  in  Kombination  mit  anderen  Systemen ; 
nur  selten  sind  die  Talgdrüsen  unbeteiligt. 

Schon  Pringle  hat  hervorgehoben,  daß  die  Adenomata  sebacea 
sich  so  häufig  mit  anderen  degenerativen  oder  „naevoiden"  Haut- 
anomalien (Warzen,  wirklichen  Naevis,  Molluscum  fibrosum,  Pigment- 
ablagerungen usw.)  kombinieren,  daß  man  die  Möglichkeit  einer  Ab- 
hängigkeit von  einer  gemeinsamen  Ursache  nicht  von  der  Hand  weisen 
könne. 

Abgesehen  von  den  ziemlich  häufigen  Veränderungen  der  Schleim- 
haut sind  weiter  gelegentlich  bei  Patienten  mit  PRiNGLEScher  Krank- 
heit erwähnt:  Vorkommen  von  Hasenscharte  (Pezzoli),  überzähligem 
Schneidezahn  (Reitmann)  Elephantiasis  der  Extremitäten.  Verhält- 
nismäßig oft  ist  ein  eigenartiges  psychisches  Verhalten  des  Patienten 
konstatiert,  auch  ausgesprochene  Intelligenzstörungen,  Epilepsie.  Die 
Adenomata  sebacea  können  als  familiäre  Anomalie  auftreten. 

Verschiedene  Beobachtungen  haben,  wie  ich  schon  erwähnte, 
darzutun  versucht,  daß  es  sich  gewissermaßen  um  eine  Parallel - 
erkrankung  zur  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit  in  dem  Sinne 
handele,  daß  eine  Summe  ditferenter  Hautbefunde  im  Einzelfalle  auf 
eine  schwerere  anormale  Veranlagung  der  Haut  verweise,  deren  Voraus- 
setzungen nach  ähnlicher  Richtung  zu  suchen  seien  wie  bei  der  Neuro- 
fibromatose, und  es  existieren  ja  auch  FäUe,  die  direkt  als  Kombina- 
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tion  der  PRiNGLEschen  und  der  RECKLiNGHAUSENschen  Krankheit 
imponieren. 

Ich  möchte  hier  nur  noch  einige  Fälle  speziell  erwähnen,  die 
interessante  Kombinationen  ergeben. 

Felländer  :  Adenomata  sebacea  außer  im  Gesichte  auch  am 
Zahnfleisch,  hinter  den  Ohren,  am  Halse,  am  Rücken  lokalisiert. 
Außerdem  Fibromata  mollusca,  fibromatöse  Bildungen  an  den  Nägeln, 
Pigmentnaevus. 

Kothe  :  Neben  den  Hautgeschwülstchen  auch  Schleimhaut- 
geschwülstchen,  die  mit  Teleangiektasien  bedeckt  sind;  Fibrome  an 
Rumpf  und  Extremitäten. 

BuscHKE :  Kombination  der  PRiNGLEschen  Krankheit  mit  mul- 
tiplen Fibromen  der  Rumpfhaut.  Tumoren  der  Wangenschleimhaut, 
Naevi  pigmentosi;  Vitiligofl ecken,  kleinste  Fibromata  pendula. 

HiNTZ :  Naevus  Pringle  mit  zahlreichen  Pigmentflecken,  Fibromen 
der  Halsgegend,  Kyphoskoliose,  Imbezillität. 

Benkmann  hat  einen  FaU  von  umschriebenem  systematisierten 
Naevus  sebaceus  publiziert,  der  mit  weichem  Naevus  und  Beteiligung 
der  Coujunctiva  einherging. 

Uebrigens  hat  schon  Audry  auf  ein  halbseitiges  Vorkommen  des 
Naevus  sebaceus  (nach  seiner  Auffassung  =  „degeuerescence  epi- 
dermique"  der  Talgdrüsen)  hingewiesen. 

Es  existieren  auch  isolierte,  umschriebene  Formen  des  Naevus 
sebaceus,  für  deren  Unterscheidung  vom  Naevus  sebaceus  symmetricus 
z.  B.  PooR  eingetreten  ist. 

3.  Epithelioma  adenoides  cysticum. 

Auch  beim  Epithelioma  adenoides  cysticum  ist  eine  Talgdrüsen- 
anomalie von  Bedeutung.  Für  diese  zuerst  von  Brooke  und  von 
FoRDYCE  beschriebene  Geschwulstform  ist  nach  langen  Streitigkeiten 
jetzt  allgemein  die  Anschauung  akzeptiert  worden,  daß  es  sich  um 
gutartige,  meist  cystische  Epitheliome  handelt,  deren  Ausgangspunkt 
sowohl  das  Deckepithel  (Akanthoma  adenoides  cysticum  Unna) 
wie  das  Epithel  der  Follikel  sein  kann.  Demnach  würde  Jarischs 
Trichoepithelioma  einen  besonderen  Typ  und  in  der  großen  Mehrzahl 
der  Fälle  nur  eine  Teilerscheinung  der  Affektion  darstellen.  Es 
existieren  Uebergangs-  und  Zwischenformen  zwischen  dem  Adenoma 
sebaceum  (Pringle)  und  dem  Epithelioma  adenoides  cysticum,  dem 
allerdings  die  von  Balzer  als  Adenoma  sebaceum  gedeutete  Ano- 
malie wohl  restlos  unterzuordnen  ist. 

Als  Uebergangsform  konnte  ein  Fall  von  Pick  gelten,  den  dieser 
als  multiple  Talgdrüsennaevi  auffaßte  („Adenome  der  Talgdrüsen"). 
„Auf  Basis  eines  derartigen  Adenoms  war  es  zur  Bildung  eines 
epithelialen  Tumors  gekommen,  der  histologisch  die  Eigentümlich- 
keiten des  Epithelioma  adenoides  cysticum  (Brooke)  zeigte."  In- 
dessen hat  dieser  Fall  durch  Gavazzinis  Publikation  eine  andere 
Deutung  im  Sinne  einer  von  senilen  resp.  präsenilen  Talgdrüsen- 
hyperplasien  ausgehenden  Epitheliombildung  erhalten. 

Dagegen  ergab  sich  im  Falle  von  Dorst  und  Delbanco  in  einer 
ausgedehnten  strichförmigen  Hautaffektion  außer  einem  bunten  Neben- 
einander von  weichen  und  harten  Pigmentmälern  und  Hauthörnchen, 
eine  sehr  große  Zahl  von  durcheinander  gemischten  Geschwülstchen, 
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die  zum  einen  Teil  multiplen  Talgdrüsenhypertrophien,  zum  anderen 
Teil  dem  Epithelioma  adenoides  cysticum  entsprachen;  diese  Epithel- 
wucherungen ließen  einen  Zusammenhang  mit  den  Lanugohaarbälgen 
resp.  Haarfollikeln  nachweisen.  So  kommen  Dorst  und  Delbanco 
zu  dem  Schlüsse,  daß  beide  Geschwulstarten  als  Mißbildungen  von 
Haaraulagen  aufzufassen  seien:  „Das  eine  Mal  kommt  es  zu  einer 
exzessiven  Differenzierung  des  Follikelepithels  zu  Talgdrüsenzellen, 
das  andere  Mal  zu  einer  exzessiven  Wucherung-  des  Follikelepithels 
unter  Zurückbleiben  der  Talgdrüsenentwicklung."  Mit  dieser  Hypo- 
these werden  die  beiden  Geschwulstformen  in  verwandtschaftliche  Be- 
ziehungen gebracht,  ohne  daß  eine  Verknüpfung  der  histologischen 
Bilder  nötig  wäre. 

Beim  Adenoma  sebaceum  hat  Kothe  auf  die  mehr  oder  minder 
starke  Verkümmerung  des  Haaranteils  der  Follikel  auch  an  Stellen 
hingewiesen,  an  denen  die  Haarkeime  in  abnorm  reicher  Zahl  an- 
gelegt zu  sein  schienen. 

Derartige  Befunde  verweisen  darauf,  daß  in  der  Tat  bei  der  ex- 
zessiven und  anormalen  Entwicklung  des  einen  Follikelanteils  der 
andere  in  seiner  Weiterbildung  gehemmt  wird. 

Kreibich  hat  als  Adenoma  foUiculare  cutis  papilliferum  einen 
systematisierten  Naevus  beschrieben,  bei  dem  er  eine  embryonale 
Störung  annimmt,  durch  die  der  Follikel  seine  Funktion,  Haar-  und 
Talgdrüsen  zu  bilden,  vollständig  verliere  und  durch  Wucherung  der 
basalen  Zellen  tubulöse  Drüsenschläuche  mit  kolloidem  Inhalt 
formiere,  so  daß  ein  den  Schweißdrüsen  - Adenomen  entsprechendes 
Bild  entsteht.  Auf  die  Schwierigkeit  der  Unterscheidung  zwischen 
den  verschie'denen  Formen  der  Naevi  cystepitheliomatosi  werden  wir 
genauer  zurückkommen. 

Schweißdrüsen. 

Von  kongenitalen  Anomalien  der  Schweißdrüsen  kommen 
für  uns  in  Betracht: 

1)  das  Fehlen  oder  eine  abnorm  geringe  Anzahl  von  Drüsen- 
anlagen (cf.  Fälle  von  „Hypoplasie  der  Haut"), 

2)  eine  Ueberproduktion  von  Anlagen, 

3)  eine  Mißbildung  der  Drüsenanlagen. 

Solche  haben  manche  Autoren  speziell  bei  den  Hydrocystomen 
annehmen  wollen. 

Die  Hydrocystome  stellen  kleine  Cysten  mit  klarem  Inhalt 
dar,  die  in  verschiedener  Tiefe  der  Haut  sitzen  können.  Sie  sind 
Retentionscysten  der  Schweißdrüsenausfuhrgänge ;  eine  Beteiligung  des 
sezernierenden  Abschnittes  ist  mitunter  in  Betracht  gezogen  worden. 

Wenn  bei  diesen  Gebilden  eine  Beziehung  zur  Schweißsekretion 
anzunehmen  war,  so  kommen  doch  angesichts  ihrer  Seltenheit  wie 
ihrer  besonderen  Lokalisationen  noch  spezielle  Momente  in  Frage. 

Dehu  sah  neben  Hydrocystomen  multiple  Gesichtsnaevi,  die  sich 
zugleich  mit  den  Hydrocystomen  entwickelt  hatten.  Darier  fand  bei 
einer  Biopsie  dieses  Falles  in  unmittelbarer  Nähe  der  Cystchen  das 
Bild  eines  weichen  Naevus  und  möchte  die  Hydrocystome  als  cystische 
Adenome  „d'origine  naevique"  betrachten. 

Eine  generelle  derartige  Auffassung  ist  unzulässig ;  die  Hydro- 
cystome können  rein  erworbene  Gebilde  sein  (cf.  auch  die  experimeu- 
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teDe  Erzeugung  solcher  Cysten  durch  Schidachi!).  Aber  man  wird 
die  Möglichkeit  der  Kombination  mit  einem  Naevus  für  manche  Fälle 
anerkennen  dürfen.  Morton  und  Morrow  betonen  den  familiären 
Charakter  der  Aifektion. 

Einen  systematisierten  Naevus  unius  lateris,  der  aus 
multiplen  Knäueldrüsengeschwülsten  bestand,  die  als  reine  Schweiß- 
drüsenadenome aufgefaßt  werden  mußten,  hat  Petersen  be- 
schrieben. Außer  diesem  Fall  will  Török  als  echtes  Adenom  der 
Schweißdrüsen  nur  noch  Thierfelders  ganz  anders  geartete  Be- 
obachtung gelten  lassen,  in  der  die  Geschwulst  ihrer  Lage  nach  auf 
versprengte  Keime  bezogen  werden  mußte. 

Eine  lokale  Vermehrung  der  Knäuel  und  eine  reine  Hypertrophie 
und  Hyperplasie  der  Schweißdrüsen  ist  aber  weiterhin  von  Elliot, 
Beier  u.  a.  in  Naevis  gefunden  worden.  In  einzelnen  Partien  eines 
Naevus  unius  lateris  sah  Fabry  eine  bedeutende  Vermehrung  der  ge- 
schlängelten Schweißdrüsentubuli,  an  einzelnen  Stellen  auch  Ektasien, 
die  noch  stärker  an  den  Ausfuhrgängen  bestanden  und  bis  zu  ampullen- 
förmigen  oder  cystischen  Erweiterungen  fortgeschritten  waren.  In  den 
erweiterten  Ausführungsgängen  saßen  meist  große  Hornpfröpfe.  Fabry 
hat  auf  diesen  Befund  den  zuerst  von  Hallopeau  gebrauchten  Aus- 
druck des  Naevus  porokeratodes  angewendet. 

Mit  den  gutartigen  Epitheliomen,  die  von  den  Schweißdrüsen 
ausgehen,  gelangen  wir  zu  dem  Kapitel  derNaevi  cystepithelio- 
m  a  1 0  s  i  zurück.  Solche  Tumoren  der  Haut,  die  teils  feine  solide  Zellzüge, 
teils  plumpere  Epithelnester  und  Cysten  enthalten,  sind  als  Syrin- 
gome, Syringo(cyst)adenome,  „Hydradenomes  eruptifs" 
(Jacquet  und  Darier)  aufgefaßt  worden. 

Jacquet  und  Darier  führten  zuerst  die  Bildungen  auf  abgesprengte 
-embryonale  Epithelkeime  zurück  und  Török  speziell  auf  Abkömmlinge 
embryonaler  Schweißdrüsenanlagen,  deren  normale  Entwicklung  ge- 
hindert wäre.  Diese  Auffassung  kann  keine  generelle  Geltung  mehr 
beanspruchen,  nachdem  es  Winkler  gelungen  ist,  an  Serienschnitten 
den  Nachweis  eines  Zusammenhanges  der  Tumoren  mit  fertigen 
Schweißdrüsen-Ausführuugsgängen  zu  liefern.  Das  reine  Syringom 
stammt  demnach  von  entwickelten  Schweißdrüsen  ab  (Winkler- 
Gassmann).  Pernet  allerdings  nimmt  wiederum  einen  Ausgang 
von  abortiv  entwickelten  Schweißdrüsen  und  -Gängen  an,  und  Dohi 
kommt  zu  der  Meinung,  daß  es  sich  um  Neubildungen  handelt,  die 
aus  mißbildeten  und  verlagerten  Schweißdrüsenkeimen  entstehen. 
„Die  scharfe  Abgrenzung  gegen  die  Umgebung  und  die  von  dieser 
abweichende  Anordnung  des  Cutisgewebes  der  Neubildung  deutet 
darauf  hin,  daß  es  sich  um  selbständig  angelegte  und  aus  sich  heraus- 
wachsende, aus  dem  ursprünglichen  physiologischen  Zusammenhange 
ausgeschaltete,  aus  ectodermalen  und  mesodermalen  Elementen  be- 
stehende Bildungen  handelt."  Stockmann  betont  eine  embryonale 
Hemmung  abnorm  angelegter  Schweißdrüsen  und  eine  spätere  Knos- 
pung von  abnorm  angelegten  Drüsen,  die  sich  bis  zur  Bildung  sezer- 
nierender  Knäuel  entwickelt  haben. 

Es  ist  wohl  nicht  ohne  Bedeutung,  daß  analoge  Bildungen  in 
der  Nähe  eines  primären  Schweißdrüsenkrebses  gefunden  worden 
sind  (siehe  bei  Wolfheim). 

Wie  bei  anderen  gutartigen  Tumoren  der  Haut  ergeben  auch 
bei  diesen  Schweißdrüsengeschwülsten  unterstützende  Momente  (in 
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manchen  Fällen  symmetrischer  Sitz  im  Gesicht  und  speziell  an  den 
unteren  Augenlidern,  familiäres  Auftreten  usw.)  Hinweise  auf  die 
Naevusnatur  und  es  darf  jedenfalls  von  einem  „Naevus  syrinogo- 
matosus"  (Winkler)  gesprochen  werden. 

Vor  allem  aber  ist  für  diese  Auffassung  die  Tatsache  mitzuver- 
werten,  daß  zwischen  den  Cystepitheliomen  der  Schweißdrüsen  und 
den  BROOKEschen  Epithelioma  adenoides  cysticum  Uebergänge  und 
Kombinationen  bestehen  (Winkler,  Gassmann,  Werther).  Das 
besagt  aber  zugleich,  daß  die  Unterscheidung  del'  beiden  Typen  un- 
möglich werden  kann.  Nicht  einmal  die  feinere  Struktur  der  Cysten 
kann  die  Frage  nach  der  Rubrizierung  der  Gebilde  so  leicht  erledigen, 
wie  man  ursprünglich  erhoffte;  denn  auch  diese  Cysten  haben  keine 
einheitliche  Bedeutung;  sie  sind  zum  Teil  Horn-  und  Follikularcysten, 
zum  Teil  nur  cystoide  durch  Degeneration  der  Tumorenmasse  entstan- 
dene Hohlräume  und  dürfen  nach  der  Auskleidung  der  Wand,  wie 
nach  dem  Inhalt  (hyaline  und  kolloide  Substanz,  Haare,  Haarreste),  selbst 
bei  ein  und  demselben  Falle  nicht  immer  einheitlich  aufgefaßt  werden. 

Der  Versuch  der  strengsten  Scheidung  ist  überhaupt  hinfällig, 
wenn  man  für  das  Trichoepithelioma  Jarisch,  des  Epithelioma 
adenoides  cysticum  Brooke  und  die  Naevi  syringomatosi  zu  einer 
Zusammenfassung  gelangen  darf,  derart,  daß  sich  sagen  läßt,  es 
existieren  Wucherungen  im  Sinne  des  gutartigen  Epithelioms ,  die 
vom  Deckepithel  wie  vom  Epithel  der  Follikel  und  der  Schweißdrüsen 
ihren  Ausgang  nehmen  können;  es  existieren  reine  Typen,  die  einen 
bestimmten  isolierten  Ausgangspunkt  annehmen  lassen,  vor  allem  aber 
Formen  einer  Kombination.  (Anzugliedern  sind  vielleicht  noch  Unnas 
harte  Naevi.) 

Unterschiede  der  Bilder  müssen  sich  nicht  nur  nach  dem  genau- 
eren Ausgangspunkt  und  der  Wucherungstendenz  verschiedener  Stellen 
ergeben,  sondern  vor  allem  auch  nach  dem  Zeitpunkt,  zu  dem  die 
Störung  eintritt.  Die  Bildungen  entwickeln  sich  gewiß  zu  mindesten 
in  der  größten  Zahl  der  Fälle  in  einer  Zeit,  in  der  eine  Differenzierung 
des  Epithels  in  verhornende,  haar-  und  drüsenbildende  Zellen  bereits 
erfolgt  ist.  Eine  frühzeitige  Ablösung  noch  stachelloser  kubischer 
Epithelzellen  (Quinquaud- Jacquet,  Philippson,  Bernard)  ist  nur 
mit  Reserve  in  Betracht  zu  ziehen.  Für  die  engere  Beziehung  der 
Schweißdrüsen-  und  Follikelmißbildung  mag  in  Betracht  kommen, 
daß  eine  gewisse  Zahl  von  Schw^eißdrüsen  auch  beim  Menschen  in 
genetischem  Zusammenhang  mit  der  Haaranlage  steht  (Wimpfheimer). 

Von  Biesiadecki -Kaposi  und  von  Lesser-Beneke  sind  zu- 
erst Bildungen  als  Lymphangioma  tuberosum  multiplex  be- 
schrieben worden,  die  jetzt  von  den  meisten  Autoren  zu  den  hier  be- 
sprochenen Tumoren  gerechnet  werden.  Daneben  aber  bleiben  andere 
Fälle,  die  als  multiple  Lymph-  und  Hämangioendotheliome  publiziert 
wurden,  von  anderen  aber  ebenfalls  als  benigne  Epitheliome  gedeutet 
werden. 

Die  Schwierigkeiten  der  histologischen  Unterscheidung  erlaubt 
kaum  noch  eine  definitive  Stellungnahme  in  dieser  Streitfrage.  Zwei- 
fellos ist  das  Gebiet  der  Endotheliome  der  Haut  immer  mehr  eingeengt 
worden.  Fälle,  die  zunächst  als  Hämangioendothelioma  tuberosum 
multiplex  gelten  durften,  wie  der  Fall  von  Guth,  erwiesen  sich  in 
nachträglicher  Untersuchung  mit  genügender  Bestimmtheit  als  Syrin- 
gome (DoHi),  und  man  geht  neuerdings  so  weit,  die  Existenz  aller 
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Endotheliome  der  Haut  in  ihren  verschiedenen  Typen  und  Formen 
überhaupt  in  Abrede  zu  stellen,  so  wie  es  Fick  in  einer  sehr  um- 
fassenden Kritik  versucht  hat.  So  kommt  auch  Coenen  zum  Resul- 
tat, die  meisten  Endotheliome  der  Gesichtshaut  —  in  seinen  eigenen 
Fällen:  alle  —  seien  Epitheliome  und  entständen  aus  kongenital 
verlagerten  Zellen  der  Keimschicht  des  Rete  Malpighi ;  Krompecher 
nimmt  für  das  Gebiet  der  Basalzellenkrebse  die  Mehrzahl  der  Tu- 
moren, die  früher  als  plexiforme  Sarkome,  Endotheliome,  Angiosar- 
kome  der  Haut  rubriziert  wurden,  in  Anspruch,  er  deutet  „Misch- 
geschwülste" der  Parotis  als  schleimige  und  hyaline  Basalzellenkrebse, 
ebenso  werden  von  ihm  die  Cylindrome  am  behaarten  Kopf  (Nasse, 
Poncet  u.  a)  und  jene  Endotheliome,  die  Spiegler,  Mullert  u.  a. 
beschrieben  haben,  auf  Epitheliome  zurückgeführt. 

Wieweit  eine  solche  Reduktion  der  Betrachtungsweise  gerecht- 
fertigt sein  mag,  kann  noch  nicht  entschieden  werden.  Die  generelle 
Ablehnung  endothelialer  Tumorenbildung  in  der  Haut  erscheint  mir 
viel  zu  radikal. 

Für  Kromayer  ist  gerade  die  Schwierigkeit  der  Unterscheidung 
zwischen  den  epithelialen  und  endothelialen  Geschwulstbildungen 
der  Haut  ein  Beweismoment  für  die  „Desmoplasie"  und  die  Beteiligung 
der  Epithelzellen  an  dem  Aufbau  der  Gefäße.  Alle  Schwierigkeiten, 
die  sich  in  der  Beurteilung  jener  Geschwulstformen  ergeben  und  die 
speziell  in  der  Auffassung  des  „Naevus  tuberosus  multiplex"  auftauchen, 
bringen  erneut  und  in  besonderer  Formulierung  die  Kontroversen  zu- 
tage, die  seit  langem  über  die  Natur  der  Naevuszellen  bestehen. 

Aber  gerade  die  letztbesprochenen  Dinge  führen  noch  zu  einer 
anderen  wesentlichen  Fragestellung  zurück.  Speziell  ein  Teil  der 
„Organnaevi"  der  Haut  läßt  kaum  eine  andere  Deutung  zu  als  die 
von  Mischgeschwülsten  in  dem  Sinne,  daß  an  ihrem  Aufbau  mehrere 
Gewebsarten  in  geschwulstmäßiger  Proliferation  beteiligt  sind.  Das 
bestätigende  Material  scheint  mir  nicht  genügend  ausgenutz  worden 
zu  sein;  in  dem  Bestreben,  möglichst  einfache  histologische 
Rubrizierungen  für  solche  Naevi  zu  finden,  hat  man  lange  Zeit  in 
dem  Aufbau  solcher  Gebilde  nach  einem  dominierenden  System  ge- 
sucht und  darüber  oft  die  gemeinsame  koordinierte  Beteiligung  ver- 
schiedener Gewebsarten  übersehen.  Diese  aber  ist  mitentscheidend 
für  die  Auffassung  der  „naeviformen  Tumoren".  Wenn  die  Pathologen 
vielfach  den  entgegengesetzten  Weg  gegangen  sind,  indem  sie  von 
dem  histologischen  Befund  der  Mischgeschwülste  aus  zu  der  Auffassung 
gelaugten,  daß  solche  Bildungen  auf  angeborene  Grundlagen,  d.  h. 
auf  Störungen  der  embryonalen  Entwicklung  zurückzuführen  seien, 
so  werden  wir  bei  einer  Untersuchung,  die  bei  den  Naevis  aus  den 
verschiedensten  anderen  Gründen  auf  derartige  angeborene  Voraus- 
setzungen schließt,  im  histologischen  Bilde  die  wichtige  Bestätigung 
suchen.  Daß  sie  bei  den  verscliiedensten  Formen  der  Naevi  gefunden 
werden  kann,  ist  im  Laufe  dieser  Arbeit  immer  wieder  hervorgehoben 
worden.  Allerdings  haben  wir  es  bei  solchen  Naevis  zumeist 
mit  einfachsten  Typen  von  Mischgeschwülsten  zu  tun,  und  dadurch 
erwachsen  Schwierigkeiten  für  die  Einordnung  in  eine  Reihe,  an 
deren  anderem  Ende  die  imponierendsten  Mißbildungen  stehen.  Aber 
die  prinzipielle  Bedeutung  solcher  Naevustumoren  und  ihre  Wich- 
tigkeit für  die  Lehre  von  den  Mißbildungen  wird  dadurch  nicht 
beeinträchtigt. 
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Die  Mißbildungen  der  Atmungsorgane. 

Von  Dr.  P.  Schneider,  Heidelberg. 
Einleitung-. 

Wie  bei  andern  Organmißbildungen  stößt  auch  hier  die  Abgren- 
zung des  Gebietes  auf  Schwierigkeiten.  Schwalbe  definiert 
Mißbildungen  als  angeborene  Veränderungen  der  Form,  die  außerhalb 
der  Variationsbreite  der  Speeles  liegen.  Damit  wird  der  Schwerpunkt 
für  die  Grenzabsteckung  auf  statistisch-zahlenmäßige  Unterlagen  gelegt, 
wie  sie  noch  nicht  überall  vorliegen.  Zudem  hat  Schwalbe  bereits 
ausgeführt,  und  die  folgende  Darstellung  der  Mißbildungen  der  At- 
mungsorgane wird  es  durch  weitere  Beispiele  bestätigen,  daß  vielfach 
von  ausgesprochenen  Mißbildungen  eine  vollkommene  Stufenleiter 
über  geringere  Grade  der  Veränderung,  sogenannte  Anomalien,  zu 
häufigeren  Variationen  und  schließlich  zum  Normaltypus  führt.  In 
dieser  Stufenfolge  nimmt  die  Häufigkeit  zu,  in  der  gleichen  Folge 
verschiebt  sich  die  genetische  Entstehungszeit  geburtswärts.  Man 
kann  dies  auch  so  ausdrücken:  Der  Organismus  hält  mit  größerer 
Zähigkeit  an  den  frühesten  morphologischen  Gestaltungsprozessen 
fest.  Als  Regel  läßt  sich  aufstellen,  daß  der  teratogenetische  Ter- 
minationspunkt  für  die  eigentlichen  Mißbildungen  vor  dem  3.  Em- 
bryonalmonat liegt.  Als  Grenzmarke  wertvoll,  wenn  auch  nicht  immer 
durchgreifend,  ist  besonders  in  solchen  kontinuierlichen  Reihen 
das  von  Marchand  aufgestellte  Kennzeichen,  daß  die  Mißbildung 
eine  Funktionsstörung  hervorruft,  die  Anomalie  nicht.  Aber  dieses 
Zeichen  versagt,  wenn  die  funktionelle  Wertigkeit  des  betroffenen 
Organs  oder  Organteils  für  den  Gesamtorganismus  gering  ist; 
ferner  kann  durch  kompensatorische  Vorgänge,  namentlich  bei  paa- 
rigen Organen,  z.  B,  der  Lunge,  selbst  eine  völlige  Aplasie  ohne 
Schaden  für  die  Funktion  bleiben.  Immerhin  ist  das  Vorhandensein 
und  die  Notwendigkeit  solcher  Kompensationen  ein  morphologischer 
Ausdruck  dafür,  daß  die  Veränderung  den  Mißbildungen  zuzu- 
zählen ist. 

Bei  diesen  fließenden  Grenzen  zwischen  Mißbildung  und  Variation 
wird  es  daher  des  öfteren  notwendig  werden,  auch  diese  zu  streifen; 
so  gehört  die  Mehrzahl  der  Abnormitäten  der  Lungenlappung  zweifel- 
los in  die  Variationsbreite  der  Norm;  ihre  Kenntnis  ist  aber  für  das 
Verständnis  der  selteneren  Anomalien  unerläßlich. 

51* 
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Die  Bildung-  der  Atmungsorgane  ist  genetisch  und  räumlich  innig 
verknüpft  mit  der  des  Vorderdarms  und  der  Nachbarorgane,  daß  es 
begreiflich  ist,  daß  manche  Mißbildungen  mehrere  Organe  gleichzeitig 
in  Mitleidenschaft  ziehen;  hier  seien  nur  diejenigen  eingehend 
behandelt,  welche  die  Atmungsorgane  wesentlich  und  vorwiegend 
betreifen. 

Die  natürliche  E  i  n  t  e  i  1  u  n  g  der  Mißbildungen  ist  die  genetische, 
indem  auf  Grund  der  Kenntnis  des  normalen  Entwicklungsablaufes 
die  Abweichungen  vom  normalen  Geschehen  nach  Zeit  und  Art  dar- 
gestellt werden.  Es  seien  daher  hier  zunächst  die  Störungen,  welche 
die  Bildung  der  ersten  Anlage  betrelfen,  behandelt,  darnach  diejenigen, 
welche  erst  nach  DiiFerenzierung  der  Anlage  in  ihre  drei  Teile,  das  Stimra- 
organ,  die  Zuleitungsröhre  und  den  eigentlichen  Atemapparat  eintreten. 
Da  aber  für  manche  Mißbildungen  die  Kenntnis  von  ihrer  Entstehung 
noch  nicht  ausreicht,  wird  es  nötig  werden,  gelegentlich  bei  der  Stotf- 
anordnung  auf  rein  morphologische  Gesichtspunkte,  ausgehend  von 
der  fertigen  Mißbildung,  zurückzugreifen. 

Die  Mißbildungen  der  Atmungsorgane  gehören  im  allgemeinen 
zu  den  seltenen  Büdungssstörungen ;  von  manchen  Formen  sind  nur 
wenige  Fälle  beobachtet.  Es  war  daher  möglich  und  ist  hier  ange- 
strebt, die  weit  zerstreute  Literatur  möglichst  vollständig  zu  sammeln 
und  dabei  nach  Möglichkeit  auf  die  Quellen  zurückzugehen..  In  den 
Grenzgebieten  sind  die  wesentlichen  orientierenden  Arbeiten  zitiert. 
Nähere  Angaben  bezüglich  der  Häufigkeit,  sowie  Unterschiede 
im  Vorkommen  bei  den  Geschlechtern  seien  bei  der  Einzeldarstellung 
gegeben. 
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.  Die  Entwicklung  der  Atmungsorgane. 

1.  Die  erste  Anlage. 

Die  Atmungsorgane  entwickeln  sich  aus  den  ventralen  Teilen  des  Vorderdarms. 
Die  erste  Anlage  erscheint  bereits  bei  2,5  mm  langen  Embryonen  als  rinnenförmige, 
sich  abwärts  erweiternde  Ausbuchtung  an  der  Vorderwand  dieses  Darmabschnittes, 
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Fig.  416.  Lungenanlage  eines  3  mm  langen  menschlichen  Embryos.  Ventral- 
ansicht.  (Nach  Kollmann.) 

kaudalwärts  von  den  Schlundtaschen.  Indem  diese  Rinne  sich  mehr  und  mehr  ver- 
tieft, wird  sie,  von  ihrem  kaudalen  Abschnitt  beginnend,  allmählich  seitlich  durch 
äußerlich  einspringende  Furchen,  die  Lünen  als  Leisten  erscheinen,  gegen  den  öso- 
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phagealen  Teil,  vor  dem  sie  sich  schon  zuvor  durch  höheres  Epithel  auszeichnete, 
abgegrenzt  und  eingeschnürt,  so  daß  der  vorher  ovale  Querschnitt  des  Vorderdarmes 
sich  biskuitförmig  gestaltet.  Der  untere  Teil  der  Rinne  wird  durch  sackige  Er- 
weiterung zur  Anlage  der  Lunge,  dem  ursprünglich  einheitlichen  Lungenbläschen. 

Indem  das  unpaare  Lungensäckchen  bald 
lateral  und  abwärts  beiderseits  auswächst, 
erscheint  es  paarig,  und  damit  ist  die 
erste  Anlage  der  beiden  Lungenflügel 
gegeben. 

Zuerst  schnürt  sich  dann  durch  Ver- 
tiefung der  nach  hinten  und  kopfwärts 
einspringenden  Leisten  das  Lungensäck- 
chen ab.  Während  sich  nun  die  weitere 
Abschnürung  der  zum  Rohr  vertieften 
Rinne  allmählich  kranialwärts  fortsetzt 
und  am  Ende  des  ersten  Monats  bis  an  die 
bleibende  Kommunikationsöffnung  heran- 
reicht, gestaltet  sich  das  Anfangsstück  der 
Atemrinne  mit  seiner  Umgebung  zum  Kehl- 
kopf, indes  das  auswachsende  Zwischen- 
stück die  Anlage  der  Luftröhre  darstellt. 

Fig.  417.  Rekonstruktionsmodell  von 
einem  5  mm  langen  menschlichen  Embryo. 
Pharynx  und  Oesophagus  von  hinten  er- 
öffnet. Spaltförmiger  Zugang  zur  Atem- 
rinne.  (Nach  Frazer.) 


2.  Die  Bildung  des  Kehlkopfs. 

Am  Kopfende  der  Atemrinne  entwickeln  sich  die  den  primären  Kehlkopf eingang 
seitlich  begrenzenden  Falten  zu  mächtigen  Wülsten,  die  von  Kalliüs  als  Arytänoid- 
wülste  bezeichnet,  und  als  letzte  5.  (richtiger  6.)  Kiemenbogenäquivalente  aufgefaßt 
werden.  Indem  diese  Wülste  sich  gleichzeitig  oral-  wie  dorsalwärts  in  den  Pharynx 
vorbuchten,  wird  die  Rinne  zwischen  ihnen  stark  vertieft.  Die  primäre,  longitudinale 
Kommunikationsspalte  zwischen  Pharynx  und  Atemrohr  krümmt  sich  dadurch  im 
Bogen  köpf-  und  ventralwärts  (Feazer,  Fig.  418).  Gleichzeitig  wird  aber  der  Eingang 

noch   dadurch    kompliziert,   daß    kranial    von  ihm, 
"7*.  von  dem  ventral   zwischen  den  Schlundtaschen  ge- 

legenen Mesobranchialf eld ,   ein  weiterer  Wulst  sich 
'P'      *•  erhebt.    Dieser  gliedert  sich  dann  durch  eine  Quer- 

furche in  einen  vordem  unpaaren  Höcker,  der  die 
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Fig.  418. 

Fig.  419. 

Fig.  418.  Aenderung  der  Richtung  der  ursprünglichen  Kommunikations- 
öffnungsspalte  (u.  C),  vom  Pharynx  in  das  Atemrohr  durch  Ausbildung  der  Ary- 
wülste  und  des  Epiglottiswulstes  {ep.)    ö  Oesophagus. 

Fig.  419.  Rekonstruktion  des  Kehlkopfes  eines  menschlichen  Embryo  von 
8  mm  Länge.  Dorsalansicht.  (Nach  Soülie  &  Bardier.)  £  Epiglottis,  t.a.  Ary- 
thänoidwülste,  r.a.e  Aryepiglottisfalten,  p.JII.  p.IV.  3.  4.  Schlundtascho. 


Zungenanlage  darstellt ,  und  einen  hinteren  vorübergehend  paarig  erscheinenden 
Abschnitt,  die  Epiglottisanlage  (Soulie  &  Bardier).  Dieser  Wulst  Hegt  zwischen 
den  4.  Kiemenbögen.    Er  entfaltet  sich  im  weiteren  Wachstum  auf-  und  auch  ab- 
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wärts  und  trennt  so  zusammen  mit  den  emporstrebenden  Arywülsten  einen  Teil  des 
Pharynxraumes  ab,  der,  dem  Kehlkopf  angegliedert,  das  Vestibulum  laryngis  formiert ; 
es  entspricht  dem  Vorraum  +  mittleren  Kehlkopfraiun  der  deskriptiven  Anatomie- 
Indern  die  3  Wülste  sich  entgegen  wachsen  und  verbreitern,  wird  der  Zugang  vom 
Pharynx  in  das  Vestibulum  zuerst  Y-förmig  gestaltet,  um  später  in  T-  oder  Anker- 
form überzugehen.  Zuvor  schon  tritt  der  Epiglottiswulst  in  nähere  Beziehung  zu 
den  Arywülsten,  indem  er  sich  mit  deren  falten  form  igen  Ausläufen,  den  aryepi- 
glottischen  Falten  verbindet.  In  diesen  zeigt  sich  bald  ein  ansehnlicher  Höcker 
beiderseits,  die  nach  ihrer  Lage  als  WBiSBERGsche  Wülste  bezeichnet  werden  und 
längere  Zeit  unverhältnismäßig  groß  erscheinen,  während  die  dorsale  Spitze  der 
Arywülste  zur  Seite  der  die  beiden  trennenden  Incisura  arytaenoidea  als  ÖANTORiNscher 
Höcker  bezeichnet  werden  kann.  Inwieweit  sich  2  weitere  den  aryepiglottischen 
Falten  parallele  Plicae,  die  den  Kehlkopfeingang  rings  umgreifen,  von  Kai>lius  als 
Plicae  epiglotticae  laterales  bezeichnet,  beim  Menschen  konstant  bilden,  ist  noch 
ungewiß. 

Da  die  (juere  Trennungsfurche  zwischen  Zungen-  und  Epiglottiswulst  median 
weniger  tief  einschneidet,  ist  damit  die  Anlage  der  Plica  glossoepiglottica  mediana 
gegeben ,   während   sich  die 
seitlichen  glossoepiglottischen  Epü/iottis 
Falten  erst   wesentlich   spä-  Forcoec. 
ter   dadurch  gestalten,  daß 
der  mittlere   Teil    des  Epi- 
glottiswulstes,  der  allein  die 
bleibende  Epiglottis  darstellt, 
sich  stärker  emporhebt,  wäh- 
rend   die    seitlichen  Flügel 
zu  den  Verbindungsbändem 
zu     Zunge     und  Pharynx 
werden. 

For.  cD€c. 


'S.  Rw. 


TVi.,  corrUc,. 
Tub.can.. 


Fig.  420. 


Fig.  421. 


Fig.  420.  Rekonstruktion  des  Kehlkopfeingangs  eines  40—42  Tage  alten 
menschlichen  Embryo.    (Nach  Kallius.) 

Fig.  421.  Konstruierter  Medianschnitt  durch  den  Kehlkopf  eines  28 — 29  Tage 
alten  menschlichen  Embryo.  (Nach  Kallius.)  Die  punktierte  Fläche  gibt  die  Aus- 
dehnung der  Epithelverklebung  wieder.  Dorsal  der  Ductus  pharyngotrachealis 
sichtbar. 


Durch  das  starke  Wachstum  der  Arywülste  verengt  sich  der  Spalt  zwischen 
ihnen,  die  sich  berührenden  Epitheloberflächen  verkleben  in  ausgedehnter  Weise 
miteinander  (Roth).  Nur  dorsal  erhält  sich  dauernd  eine  feine  kanalartige  Ver- 
bindung des  Pharynx  mit  dem  Tracheallumen,  der  Ductus  pharyngotrachealis,  der 
von  der  Tiefe  des  Interarytänoidspaltes  gerade  abwärts  führt.  Er  stellt  wohl  den 
Rest  der  ursprünglichen  Pharynxtracheaverbindung  dar,  während  die  Ausdehnung 
der  Verklebung  den  Neuerwerb  an  Larynxraum  markiert.  Bald  bildet  sich  in  der 
Epithelverklebung  auch  ein  Ventralkanal  von  der  Tiefe  des  ventralen  Vestibular- 
spaltes  aus,  der  an  dem  Epiglottiswulst  entlang  das  Tracheallumen  erreicht,  der 
Ductus  vestibulotracheaUs  (Soulie  et  Bardier).  Von  diesen  Kanälen  aus  löst  sich 
von  der  10.  Woche  ab  die  Epithelverklebung  wieder,  am  längsten  hält  sie  sich  in 
ihrem  kaudalsten  Teil;  etwa  der  Gegend  der  späteren  Stimmbänder  entsprechend. 


768 


Kapitel  VIII. 


Schon  Ende  des  2.  Monats  macht  sich  die  erste  Anlage  der  Larynxventrikel 
bemerkbar.  Sie  entsteht  als  solide  Epithelsprosse,  die  zuerst  lateral  auswächst,  später 
sich  auch  nach  aufwärts  dehnt  und  zunächst  in  ihrem  kolbigen  Ende,  später  im 
Stiel  ein  Lumen  erhält.  Kohlbeügge  (zit.  Kalliüs)  hält  die  Ventrikel  für  Homo- 
loga  von  Schlundspalten,  dafür  könnte  ihre  Lage  im  vestibulären,  also  ursprüngUch 
pharyngealen  Kehlkopfraum  geltend  gemacht  werden,  doch  unterstützt  ihr  spätes 
Auftreten  in  der  Ontogenese  diese  Auffassung  nicht.  In  der  2.  Hälfte  des  3.  Mo- 
nats nimmt  gleichzeitig  mit  der  Eröffnung  des  Vestibulums  die  transversale  Aus- 
dehnung der  Ventrikelmündung  zu,  so  daß  ihre  obere  Begrenzung  als  Taschenfalte, 
ihre  untere  als  Stimmband  erscheint.  Die  Stelle  der  Stimmbänder  markiert  nach 
FßAZER  den  Ort  des  Eingangs  des  primären  Atemspaltes.  Mit  der  Eröffnung  des 
Kehlkopfvorraums  nimmt  der  Eingang  die  für  den  Erwachsenen  charakteristische 
Form  an.  In  der  2.  Hälfte  des  3.  Monats  tritt  zuerst  das  Flimmerepithel  auf, 
während  an  den  Stimmbändern  das  Epithel  hochgeschichtet  polyedrisch  wird.  Die 
vom  Epithel  ausgehenden  Drüsenbildungen  beginnen  erst  am  Ende  des  3.  Monats 
als  anfänglich  solide  Sprossen  sich  zu  entwickeln,  am  ehesten  an  Epiglottis,  den 
Aryf alten  und  Taschenbändern,  mit  dem  5.  Monat  auch  an  den  übrigen  Partien, 
dabei  fortwährend  überall  an  Zahl  noch  zunehmend. 

Von  dem  Mesenchym  des  Kehlkopfes  ist  namentlich  die  Bildung  der 
Knorpel  von  Interesse.  Sie  werden  vom  Skelett  der  Visceralbogen  abgeleitet,  in  der 
Ontogenese  ist  dies  für  den  Schildknorpel  noch  erkennbar.  Wie  bei  allen  Knorpel- 
skelettstücken grenzen  sich  zunächst  rein  zellige  Bildungsmassen  ab,  und  diese  Vor- 
knorpelmasse geht  später  erst  durch  Auftreten  von  hyaliner  Grundsubstanz  in  blei- 
benden Knorpel  über. 

Die  vorknorpelige  Anlage  des  Schildknorpels  ist  im  2.  Monat  erkennbar 
als  2  laterale  Platten,  die  in  der  Nähe  des  oberen  Eandes  regelmäßig  durch  ein 
Foramen  thyreoideum  durchbrochen  sind.  Dieses,  die  ventrale  Incisur  der  Platten 
sowie  die  am  obern  und  untern  Rand  einsetzende  Verknorpelung  wird  von  Kallius 
als  ein  Rest  der  ursprünglichen  Zusammensetzung  des  Thyreoids  aus  2  Kiemenbögen, 


Fig.  422.  Zungenbein  und  Schildknorpelanlage  eines  39 — 40  Tage  alten  mensch- 
lichen Embryo.   (Nach  Kallius.) 

dem  4.  und  5.  Visceralbogen,  aufgefaßt.  Mit  dem  großen  Zungenbeinhorn  steht  der 
Schildknorpel  durch  sein  oberes  Horn  in  kontinuierUcher  knorpeliger,  nach  Soulie 
und  Bardier  allerdings  nur  in  vorknorpeUger  Verbindung.  Dieser  Zusammenhang 
bildet  sich  im  3.  Fötalmonat  zurück,  als  ein  Rest  desselben  erhält  sich  meist  die 
Cartilago  triticea.  Ein  ausgesprochenes  Ligamentum  thyreo  -  hyoideum  laterale 
bildet  sich  erst  mit  der  zunehmenden  Entfernung  beider  Skelettstücke  nach  der 
Geburt  aus.  Die  beiden  lateralen  Anlagen  verbinden  sich  ventral  in  der  Mittellinie 
oben  und  unten,  die  verbleibende  Lücke  wird  durch  ein  selbständiges  Knorpelstück, 
den  Intermediärknorpel  von  Nicolas,  Mitte  des  3.  Monats  ausgefüllt ;  von  Kallius 
wird  dies  Stück  als  Thyreoidcopula  aufgefaßt,  während  Soulie  und  Baedier  seine 
Bedeutung  in  der  Anheftung  des  Ligamentum  vocale  an  den  Schildknorpel  (im 
4.  Monat)  sehen  und  ihn  daher  als  Stimmknorpel  bezeichnen.  Das  Cornu  inferior 
entwickelt  sich  erst  später,  ebenso  die  obere  Inzisur  durch  Zurückbleiben  der  Mitte 
im  Wachstum. 

Am  frühesten  tritt  der  Knorpel  im  C  r  i  c  o  i  d  auf,  das  als  ringförmige  Blastem- 
anlage  erscheint,  doch  tritt  die  Verknorpelung  zuerst  beiderseits  lateral  auf,  sich 
rasch  ventral  zu  einem,  einem  Trachealring  ähnlichen,  Halbring  schließend,  während 
die  dorsale  Platte  sich  erst  im  dritten  Monat  völlig  entwickelt. 

Das  Arytänoid,  das  als  Blastem  noch  mit  dem  Cricoid  zusammenhängt, 
verknorpelt  vom  Muskelfortsatz  aus.  Am  spätesten  bildet  sich  der  Processus  vocalis, 
so  daß  der  Knorpel  erst  Ende  des  4.  Monats  seine  bleibende  Gestalt  erlangt. 
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Die  Cornicularknorpel  hängen  als  Vorknorpel  noch  mit  der  Arymasse  zu- 
sammen, erst  Ende  des  'S.  Monats  tritt  eine  selbständige  knorpelige  Umbildung  ein. 
Spät,  im  7.  bis  8.  Embryonalmonat,  tritt  der  Knorpel  in  den  anfangs  tierähnlich 
großen  WRiSBERGschen  Höckern  auf.  Sodlie  und  Bardier  leiten  sie  ontogenetisch 
vom  Aryknorpel  ab,  während  Göppert  nach  vergleichend-anatomischen  Studien  sie 
als  eine  Abspaltung  des  Epiglottisknorpels  betrachtet. 

Sehr  spät  tritt  im  mittleren  Teil  des  Epi glottis wulstes,  der  allein  von  der 
ursprünglich  großen  Querfalte  in  die  bleibende  Epiglottis  übergeht,  der  Knorpel  auf, 
als  einheitliche  Blastemmasse,  die  im  5.  Monat  verknorpelt,  im  6.  Monat  von  elastischen 
Fasern  durchsetzt  wird.  In  dieser  Zeit  tritt  nach  Soulie  und  Bardier  regelmäßig 
im  vorderen  Stimmbandende  die  vorknorpehge  Anlage  der  Sesamoidknorpel 
auf,  während  Frazer  sie  bereits  in  der  6.  Woche  in  allmähUch  abnehmender  Größe 
gefunden  hat,  ohne  je  eine  Verknorpelung  zu  beobachten. 

In  gewissem  Sinn  kann  man  auch  am  Knorpelskelett  der  Luftwege  eine  Periode 
der  Verknöcherung  feststellen.  Sie  beginnt  postnatal  nach  Beendigung  des  Knochen- 
wachstums (Chievitz)  und  schreitet  bis  ins  Alter  fort,  ist  bei  Männern  ausgiebiger 
als  bei  Frauen.  Es  scheint,  daß  die  Verknöcherung  ungefähr  in  der  KeihenfoTge 
der  Verknorpelung  sich  ausbreitet ;  so  verknöchern  Schild-  und  ßingknorpel  vor  den 
Aryknorpeln,  die  oberen  Tracheairinge  vor  den  untern  (cf.  Merkel). 

Aus  der  weitern  Entwicklung  des  Kehlkopfes  ist  vor  allem  sein  Herabsteigen 
im  Laufe  der  Embryogenese  hervorzuheben ;  es  setzt  schon  im  2.  Fötalmonat  ein. 
Ursprünglich  ragt  der  Kehldeckel,  wie  bei  vielen  Säugetieren  dauernd,  noch  in  das 
Cavum  pharyngonasale  hinein,  hinter  dem  Gaumensegel  stehend,  und  auch  beim 
Neugeborenen  steht  er  noch  wesentlich  höher  wie  beim  Erwachsenen.  Hinsichtlich 
der  Größe  ist  bemerkenswert,  daß  die  erste  Anlage  relativ  groß  erscheint,  so  daß  der 
Kehlkopf  im  spätem  Wachstum  etwas  zusückbleiht,  immerhin  ist  er  noch  beim  Neu- 
geborenen verhältnismäßig  groß.  Mit  dem  Eintritt  in  die  Pubertätsjahre  setzt  ein 
gesteigertes  Größen  Wachstum  des  gesamten  Kehlkopfes  ein,  das  beim  männlichen 
Geschlecht  viel  erheblicher  ist  als  beim  weiblichen. 

Bezüglich  der  Bildung  der  Gelenke,  Bänder  und  Muskeln  des  Kehlkopfes  sei 
auf  die  Spezialarbeiten  verwiesen. 

3.  Die  Bildung  der  Luftröhre. 

Viel  einfacher  gestaltet  sich  die  Weiterbildung  der  Trachea.  Das  auswachsende, 
anfangs  zylindrische  Epithelrohr  gewinnt  mit  der  starken  Zunahme  des  mesenchy- 
malen Anteils  eine  mehr  hufeisenförmige  Gestalt,  wobei  die  Anlage  der  Paries  mem- 
branacea  sich  in  das  Lumen  hinein  vorwölbt.  Erst  nach  der  Geburt  verschwindet 
mit  der  Atmung  dieser  einspringende  Längswulst.  Ueber  die  Bildung  der  Knorpel 
siehe  später  (S.  809).  Die  ersten  Drüsenanlagen  treten  wie  im  Kehlkopf  im  4.  Monat 
als  anfänglich  solide  Sproßbildungen  auf,  die  an  der  membranösen  Hinterwand  zum  Teil 
die  Muskelanlage  durchdringen.  Erst  im  7.  Monat  entstehen  die  alveolären  Aus- 
buchtungen, während  gleichzeitig  die  Zahl  der  Drüsen  stetig  zunimmt.  Mit  den  Drüsen 
erscheinen  die  ersten  elastischen  Fasern. 

Postnatal  zeigt  die  Trachea  bis  zur  Reife  ein  ziemlich  gleichmäßiges  Längen- 
und  Breiten  Wachstum.  An  der  Senkung  des  Kehlkopfes  nimmt  sie  natürUch  Anteil, 
so  daß  die  Bifurkation  sukzessive  tiefer  rückt. 

4.  Die  Bildung  der  Lungen. 

Die  beiden  Lungenbläschen  werden  durch  ungleiches  Wachstum  bald  asym- 
metrisch, indem  das  rechte  sich  stärker  entwickelt  und  mehr  nach  abwärts  krümmt, 
während  das  linke  zunächst  eine  quere  Eichtung  einschlägt,  beide  wachsen  gleich- 
zeitig dorsalwärts,  so  daß  sie  den  untern  Oesophagus  zwingenartig  umfassen.  Das 
Ende  der  Bläschen  schwillt  kolbig  an  und  stellt  die  Stammknospe  dar.  Diese 
biWet  nun  den  Hauptvegetationspunkt,  von  dem  aus  sich  weitere  Knospen 
ausbuchten  und  abgliedern.  Der  Verzweigungstypus  ist  in  der  ersten  Zeit  nach 
übereinstimmendem  Urteil  der  neueren  Untersucher  ein  monopodialer,  indem  die 
Stammknospe  zum  Stammbronchus  sich  weiter  entwickelt,  während  die  weiteren 
Knospen  sich  zu  Seitenästen  bilden.  Die  Eeihenfolge  im  Auftreten  der  weiteren 
Knospen  ist  gesetzmäßig.  Als  erste  Sekundärknospe  tritt  die  rechte  Ventralknospe 
auf,  etwas  später  erscheint  mehr  dorsal  an  der  Stammknospe  die  r.  Apikaiknospe, 
während  auf  der  Unken  Seite  nunmehr  auch  die  erste  Ventralknospe  aufgetreten  ist 
(Fig.  4'23).  Mit  den  Stammknospen  sind  nunmehr  rechts  3,  links  2  Knospen  vorhanden, 
die  die  Grundlagen  für  die  bleibenden  Lungenlappen  abgeben.  Auch  die  weiteren 
Knospen  erscheinen  dann  in  bestimmter  Reihenfolge.    Zuerst  entwickeln  sich  die 
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Fig.  423.  Lungenanlage 
eines  4 -wöchentlichen  Embryo. 
(Nach  His.) 


weiteren  Ventralknospen  und  immer  etwas  später  treten  die  entsprechenden  Dorsal- 
knospen auf.  Dabei  ist  bemerkenswert,  daß  beim  Menschen  rechts  etwa  mit  der 
2.  Ventralknospe  ein  medialer  Sproß,  die  Infracardialknospe,  aus  dem  Stamm  her- 
vorsprießt, die  die  Grundlage  für  die  später  zu 
besprechende  infracardiale  Lungenzone  abgibt 
(s.  Lungenlappen). 

Wie  der  Vegetationspol  der  Stammknospe 
verhalten  sich  beim  Weiterwachstum  auch  die 
Seitenknospen.  Auf  der  1.  Seite  zeigt  der  erste 
Ventralbronchus  einen  dorsalen  Auswuchs,  der 
r.  nicht  nachweisbar  ist,  den  1.  Apicalbronchus, 
der  die  spätere  Lungenspitze  versorgt.  Sein  Ab- 
gang von  einem  ventralen  Seitenast  stellt 
nach  Naraths  vergleichend-anatomischen  Unter- 
suchungen ein  erhalten  gebliebenes,  ursprüng- 
Hches  Verhältnis  dar,  das  für  alle  Dorsalbronchien, 
auch  für  den  r.  Apicalbronchus,  der  als  erster  rechter  Dorsalbronchus  aufzufassen 
ist,  gilt.    Gelegentliche  Anomalien  bestätigen  diese  Auffassung  und  damit  werden  die 

Dorsalbronchien  zu  Nebenbron- 
chien  im  Sinne  Aebys,  indem  sie 
den  ventralen  Seitenbronchien 
gegenüber  nicht  als  gleichwertig 
gegenüberstehen. 

Anfangs  der  5.  Woche  sind 
so  vorhanden:  Eechts  vi,  v2, 
v3,  dl  (ap),  d2,  if,  links  vi, 
v2,  v3,  ap  (dl),  d2  (Fig.  424  u. 
425).  In  der  Regel  entwickeln 
sich  beim  Menschen  nach  Närath 
beiderseits  4  bis  5  Ventralbron- 
chien, die  Zahl  der  Dorsalbron- 
chien  ist  inkonstanter,  mindestens 
sind  2  entwickelt.  Während 
Stamm-  und  Seitenknospen  aus- 
wachsen,  verzweigen  sich  die 
Seitenäste  nach  dem  gleichen 
Typus  wie  der  Stamm,  bis  etwa 
Aeste  3.  und  4.  Ordnung  ent- 
standen sind.  Von  da  ist  bei 
der  weitern  Verästelung  eine  Ver- 
schiedenwertigkeit der  Teilungs- 
prolukte  nicht  mehr  erkennbar, 
so  daß  also  ein  dichotomischer 
Typus  Platz  greift,  gelegentlich 
werden  sogar  Dreiteilungen  be- 
obachtet. Die  Aussprossung  der 
Alveolen  findet  nach  Kölliker 
erst  vom  6.  Monat  ab  statt,  in- 
dem die  letzten  Enden  der  Bron- 
chialknospen mit  Ausbuchtungen 
versehen,  zu  den  Infundibula 
werden.  Wann  die  Vermehrung 
der  Zahl  der  Alveolen  aufhört, 
ist  noch  nicht  festgestellt.  Sie 
nehmen  im  Alter  mehr  und  mehr 
an  Ausdehnung  zu.  In  der 
Mitte  der  Embryonalzeit  er- 
scheint das  Flimmerepithel  in 
den  Bronchien,  während  das  Al- 
veolarepithel stets  nieder  bleibt. 
Gleichzeitig  treten  in  den  großen 
Bronchien  die  ersten  Drüsen 
auf,  die  nach  der  Peripherie  zu 
Fig.  425.  Rekonstruktion  des  Bronchial-  allmählich  zunehmen, 
baums  eines  Embryo  vom  Anfang  der  5.  Woche.  Die  Abgrenzung  des  m  es  - 

Dorsalansicht.   (Nach  Merkel.)  en  chymalen  Lungenanteils  ist 


Fig.  424.  Rekonstruktion  des  Bronchial- 
baums eines  Embryo  vom  Anfang  der  5.  Woche. 
Ventralansicht.   (Nach  Merkel.) 
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nach  BßOMÄN  bereits  vor  der  entodermalen  Lungenanlage  erkennbar,  indem  paarige 
Mesenterialtaschen  sie  nach  abwärts  begrenzen.  Wie  bei  der  entodermalen  Anlage  geht 
bald  ihre  anfängliche  Symmetrie  verloren.  Sobald  die  ersten  Primärknospen  ausgebildet 
sind,  rufen  sie  an  der  Außenfläche  des  Lungenmesenchyms  äußere  Vorbauchungen 
hervor,  womit  die  erste  Anlage  der  Lungenlappung  gegeben  ist.  Entsprechend  dem 
späten  Auftreten  der  r.  Apicalknospe  tritt  rechts  zuerst  die  r.  Hauptfurche  zwischen 
vi  und  der  Stammknospe  auf,  während  erst  später  das  Gebiet  der  Apicalknospe 
sich  durch  eine  dazu  senkrechte  Nebenfurche  von  dem  v  1  verbleibenden  ventralen 
Höcker  abgliedert.  Links  bildet  sich  zunächst  nur  die  1.  Hauptfurche  zwischen 
V 1  und  der  Stammknospe.  Aber  auch  die  weiteren  Knospen  erzeugen  weitere  Höcker 
und  Furchen,  sodaß  die  Lungenoberfläche  auch  beim  Menschen  in  einer  gewissen  Zeit 
fast  maulbeerförmig  durchfurcht  erscheint.  Aber  von  all  diesen  Höckern  und 
Furchen  bleiben  beim  Menschen  in  der  Eegel  nur  die  Erstentstandenen  dauernd  als 
Lappen  und  Spalten  erhalten  infolge  eines  stärkeren  Wachstums  der  ihnen  zu- 
grunde liegenden  Bronchialhauptstämme,  während  die  andern  sich  wieder  ausglei- 
chen. Dabei  verschiebt  sich  das  Größenverhältnis  der  Einzellappen  bei  der  späteren 
Entwicklung  immer  mehr,  so  wird  der  erste  Ventrallappen  rechts  (der  spätere 
Mittellappen)  immer  mehr  vom  Apikallappen  ventralwärts  gedrängt  und  überwuchert, 
so  daß  dieser  allein  die  Spitze  einnimmt.  Dieses  relative  Größenwachstum  des 
Apikallappens  setzt  sich  auch  noch  nach  der  Ge- 
burt fort  (Aeby).  Die  linke  Lunge  bleibt  hinter  Oes. 
dem  Volumen  der  rechten  um  ein  beträchtliches 
zurück,  auch  hier  entfaltet  sich  der  Oberlappen 
relativ  stärker  als  der  Lungenstamm  (Unter- 
lappen). Nach  der  Geburt  ist  eine  stärkere 
Wachstumsperiode  im  ersten  Lebensjahr  und  in 
der  Pubertätszeit  zu  verzeichnen. 

Auch  die  äußere  Form  der  Lunge  wird 
durch  das  ungleiche  Wachstum  seiner  Teile  imd 
durch  die  Verhältnisse  der  Umgebung  stark  be- 
einflußt. Anfänglich  dacht  sich  der  obere  Teil 
der  Lunge  gleichmäßig  von  dem  Stammbronchus 
nach  abwärts  ab.  Allmählich  erst  entwickeln 
sich  durch  das  stärkere  Aufwärtswachstum  der 
Apikallappen  die  beiden  Lungenspitzen,  die  die  Fig.    426.  Mesenchymale 

Ebene  der  Bifurkation  dann  erreichen  und  schließ-     Lungenanlage  eines  13  mm  langen 
lieh  überschreiten.  Kaudal  ist  die  Lunge  anfäng-     menschlichen  Embryo  von  der 
lieh  in  eine  Spitze  ausgezogen.  Durch  das  stärkere     Dorsalseite.    (Nach  Blisnians- 
Leberwachstum   ändert  sich  im  2.  Embryonal-  KAJA.) 
monat  die  Zwerchfellstellung  und  die  kaudale 

Lungenspitze  plattet  sich  zur  Basis  ab.  Während  ursprünglich  der  sagittale  Durch- 
messer, wie  bei  Säugetieren  dauernd,  überwiegt,  gewinnt  mit  der  Entfaltung  des 
Thorax  allmählich  der  frontale  Diameter  die  Oberhand.  Indem  die  Lungen  später 
den  Herzbeutel  umwachsen  und  an  der  vorderen  Brustwand  sich  ausbreiten,  ver- 
schieben sich  ihre  ursprünglich  ventralen  Flächen  an  die  mediale  Seite,  während 
die  dorsalen  Flächen  sich  teilweise  lateralwärts  entfalten. 

Die  Anheftung  an  das  Mesenterium  geschieht  ursprünglich  in  ganzer  Breite, 
erst  mit  dem  spätem  Auswachsen  der  Lunge  gestaltet  sich  im  2.  Monat  die  breite 
Anheftung  zu  einer  schmalen  Lungenwurzel  und  Ligamentum  pulmonale. 

Im  Innern  ist  das  Mesoderm  zunächst  eine  gleichmäßige  Zellmasse.  Mit  dem 
stärkeren  Auswachsen  der  Bronchialäste  gruppiert  sich  diese  Zellmasse  zu  Beginn  des 
5.  Monats  um  die  Endstücke,  die  Lungenläppchen  bildend.  An  den  Grenzen  der 
Läppchen  erhält  sich  etwas  reichlicheres  Mesenchym,  das  die  Septeu  darstellt. 

Das  elastische  Gewebe  entwickelt  sich  zunächst  um  die  Blutgefäße  im  3.  Monat, 
Ende  des  4.  und  Anfang  des  5.  Monats  treten  in  den  Bronchien  und  der  Pleura 
die  ersten  Fasern  auf,  im  6.  Monat  in  den  Bronchiolen  und  Alveolen  und  im  7.  Mo- 
nat in  Knorpel  und  Zwischen ^ewebe.  Extrauterin  findet  eine  rasche  Weiterent- 
wicklung unter  dem  Einfluß  der  Funktion  statt  (Tetjffel).  Der  Unterschied  im 
Bau  der  Lungenarterien,  die  vor  der  Geburt  noch  typisch  arteriellen  Charakter 
tragen,  und  der  Venen  mindert  sich  im  2.  und  3.  Monat  nach  der  Geburt,  so  daß 
beide  Gefäßarten  wie  bei  den  Erwachsenen  einen  mehr  gleichartigen  Charakter  zeigen. 

Die  Knorpel  sind  an  den  Stammbronchien  schon  im  3.  Monat  gebildet,  in  den 
größeren  Seitenbronchien  erscheinen  sie  erst  im  5.  Monat,  im  6.  schreitet  die  Knorpel- 
bildung dann  weiter  ins  Lungengewebe  vor. 

Ueber  die  Anlage  der  Lungengefäße  vergleiche  die  zusammenfassenden  Dar- 
stellungen (z.  B.  Naeath).  < 
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I.  Bildungsstörungen  der  ersten  Anlage. 

1.  Totaler  Mangel  des  ganzen  Atmungsapparates  oder  ausgedehnter 

TeUe  desselben. 

Ein  vollständiger  Mangel  des  gesamten  Respirationsapparates  ist 
bisher  bei  sonst  gut  entwickelten  Früchten  nicht  bekannt. 

Eine  einzigartige,  sehr  weitgehende  und  frühzeitige  Bildungs- 
hemmung der  Atmungsaulage  hat  Schmit  beschrieben: 

Es  handelt  sich  um  eine  völlige  Agenesie  beider  Lungen  mit  sehr 
rudimentärer  Entwicklung  der  Luftröhre  bei  guter  Bildung  des  Kehlkopfes.  Bei 
einer  wohl  entwickelten  männlichen  Frühgeburt  aus  dem  8.  Monat  setzt  sich  der 
äußerlich  normale  Kehlkopf  nach  unten  in  eine  in  der  Speisenröhrenvorderwand 
gelegene  Hohlrinne  fort,  die  mit  Knorpelstückchen  ausgekleidet  ist  und  abwärts 
allmählich  in  der  Wand  des  Oesophagus  ausläuft.    Von  einem  mangelnden  hinteren 


Die  mit  *  bezeichneten  Abhandlungen  waren  mir  nicht  im  Original  zugänglich. 
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Schluß  des  Eingknorpels  abgesehen,  ist  der  Kehlkopf  auch  im  Inneru  wohlgebildet. 
Der  Thorax  ist  gut  entwickelt,  er  enthält  nur  das  Herz  und  die  großen  Gefäße. 
Die  beiden  Lungen  fehlen  völlig.  Die  Pleuren  sind  nicht  nachzuweisen.  Das  Zwerch- 
fell ist  abnorm  hoch  und  unsymmetrisch,  auf  der  1.  Seite  höher  wie  rechts,  inseriert. 
Der  Pulmonalarterienstamm  setzt  sich  als  Ductus  Botalli  direckt  in  die  absteigende 
Aorta  fort,  jede  Andeutung  von  Lungenarterien  fehlt,  ebenso  münden  keine  Lungen- 
venen in  den  durch  ein  offenes  Foramen  ovale  nach  rechts  weit  geöffneten  linken 
Vorhof. 


Fig.  427.   Agenesie  beider  Lungen.    Situs  von  vorn.   (Nach  Schmit.) 


Die  Beobachtung  ist  in  mehrfacher  Hinsicht  lehrreich :  sie  zeigt, 
daß  die  Ausgestaltung  des  Brustkorbs  von  der  Lungenentwicklung 
völlig  unabhängig  ist.  Die  Entfaltung,  wenn  auch  nicht  die  Bildung 
der  Pleuralhöhlen,  ist  durch  Auswachsen  der  Lungen  gegeben.  Das 
Zwerchfell  bleibt,  wenn  der  Descensus  cordis  nicht  vollständig  ist,  und 
die  Lungenentwicklung  unterbleibt,  bei  seinem  Herabwandern  auf 
einem  höheren  Niveau  stehen.    Die  Auffassung  dieser  Störung  ist 
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schon  von  Schmit  dahin  gegeben  worden,  daß  es  sich  um  eine  Bil- 
dungshemmung im  Stadium  der  vollkommenen  offenen  Lungenrinne 
handelt,  man  wird  noch  hinzufügen  müssen,  mit  Ausbildung  des 
obersten  sich  zum  Kehlkopf  gestaltenden  Abschnittes  und  einer  völ- 
ligen Verkümmerung  des 
eigentlichen  Lungenteils 
der  Lungenrinne.  Es 
fehlt  die  ganze  ösophago- 
tracheale  Scheidewand. 

Der  nächste  Grad 
einer  Störung  der  Lun- 
genentwicklung wird 
durch  eine  Beobachtung 
von  Saito  dargestellt, 
die  mir  leider  nur  in 
kurzem  Referat  vorliegt. 

Der  normal  gestaltete 
Kehlkopf  endigt  mit  einem 
blinden,  an  der  Cartilago  cri- 
coides  anhängenden ,  knor- 
peligen Ansatz.  Die  beiden 
Lungen  (sowie  der  Isthmus 
der  Schilddrüse)  fehlen  völlig. 
Im  Brustraum  ist  nur  das 
Herz  zu  finden. 

Soweit  man  aus  der  dürf- 
tigen Beschreibung  etwas  ent- 
nehmen kann,  wäre  dies  eine 
ähnliche  schwere  Bildungs- 
hemmung, aber  nach  voll- 
zogener Abschnürung  der 
Lungenrinne.  Ob  es  sich 
übrigens  um  eine  sonst  nor- 
male Frucht  oder  um  einen 
Acardius  handelt,  läßt  sich 
aus  dem  Eeferat  nicht  ent- 
nehmen. 

Die  schwersten  Bil- 
dungsstörungen des 
Atemapparates  finden 
sich  bei  unvollstän- 
digen Doppelmon- 
stren, in  erster  Linie 
bei  den  Acardiern. 
Hier  gehört  es  sogar  zur 
Regel,  daß  der  Respi- 
rationsapparat völlig 
fehlt.  Dies  ist  bei  der 
relativ  späten  Entwick- 
lung desselben ,  sowie 
bei  den  innigen  Wechsel- 
beziehungen zwischen 
ihm  und  dem  zentralen  Kreislauforgan  hier  wohl  begreiflich.  Je  voll- 
ständiger bei  den  Acardiern  die  äußere  Körperform  und  das  Herz 
gebildet  sind,  um  so  eher  darf  man  eine,  wenn  auch  unvollständige 
Bildung  von  Atmungsorganen  erwarten.    Daher  sind  es  meist  Holo- 


Fig.  428.  Pharynx  und  Oesophagus  von  rück 
wärts  eröffnet.  Kehlkopf  und  rinnen  förmiges  Atem 
rohrrudiment  sichtbar.   (Nach  Schmit.) 
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acardier,  aber  auch  noch  acephale  Hemiacardier  und  die  Uebergangs- 
formen  zwischen  beiden,  bei  welchen  man  in  vereinzelten  Fällen 
noch  Rudimente  der  Atmuugsorgane  gefunden  hat:  Teile  des  Kehl- 
kopfes, z.  B.  nur  die  Epiglottis,  oder  partielle  Defekte  desselben,  z.  ß, 
ein  Fehlen  des  Ring-  und  Stellknorpels,  ein  blind  endigender  Larynx 
oder  eine  verschlossene  Tracheairöhre,  völlig  abgeschnürte  Lungen- 
rudimente oder  ein  Mangel  einer  Lunge,  schließlich  aus  der  Re- 
spirationsanlage hervorgegangene  Cystenbildungen  wurden  beschrieben. 
(EÖDERER,  LuiGi,  Genth,  Orth,  Sitzenfrey,  s.  auch  Geoffroy 
St.-Hilaire).  Die  Fälle  ließen  sich  wahrscheinlich  bei  weiterem 
Eindringen  in  die  zerstreute  Kasuistik  der  Acardier  noch  vermehren.) 
Bei  den  acormen  und  amorphen  Acardiern  werden  die  Atmungsorgane 
stets  vermißt.  Eine  genauere  anatomische  Untersuchung  der  hier 
gefundenen  Mißbildungen  der  Atmungsorgane  könnte  manches  zum 
Verständnis  der  übrigen  Bildungsstörungen  des  Respirationsapparates 
beitragen. 

Hier  reiht  sich  weiter  eine  Beobachtung  von  Klebs  an  bei  einer 
parasitären  Mißbildung  im  Mesocolon :  Eine  knorpelhaltige  Cyste  steht 
durch  einen  kurzen  Kanal  mit  dem  Anfang  des  Vorderdarms  in 
Verbindung.  Neben  diesem  cystischen  Rudiment  einer  Lungenanlage 
ist  u.  a.  ein  unvollständig  gebildetes  Herz  vorhanden. 

Schließlich  wäre  hier  noch  zu  erwähnen,  daß  überhaupt  bei  den 
parasitären  und  teratoiden  Bildungen  wenigstens  mikroskopisch  fast 
in  der  Regel  Respirationsgewebe  nachgewiesen  werden  kann,  meist 
allerdings  nur  knorpelbekleidete  Tracheo-Bronchialröhren  mit  Flimmer- 
epithel, selten  auch  alveoläres  Lungengewebe  (z.  B.  Nakayama^)  in 
Sacralparasiten,  Wilms  ^)  in  einem  Ovarialteratom).  Niemals  aber 
kommt  es  hier  zu  organartiger  Abgrenzung  und  Sonderung  dieser 
Gewebsmassen. 

Man  muß  sich  wohl  vorstellen,  daß  die  Histogenese  dieser  Bil- 
dungen, aus  welchen  eiwertigen  Keimen  sie  auch  entstehen  mögen, 
in  analoger  Weise  wie  die  normale  Ontogenese  abläuft.  Die  anzu- 
nehmenden Störungen  reichen  dabei  vielleicht  schon  in  die  Keim- 
blätter diflferenzierung  zurück,  jedenfalls  ist  die  Sonderung  von  Organ- 
anlagen nicht  nur  rudimentär,  sondern  auch  unvollständig,  so  daß 
die  Zellen  bei  der  Entfaltung  ihrer  prospektiven  Potenzen  eine  regellose 
Durchmischung  der  einzelnen,  herausditferenzierten  Gewebsformationen 
entstehen  lassen.  Eine  einfache  äußere  Raumbeschränkung  als  deren 
alleinige  Ursache  anzunehmen  (Wilms,  Mischgeschwülste),  dürfte  nicht 
ausreichend  sein. 

Literatiir  über  totalen  Maugel  und  schwere  ausgedehnte  Defekte  des 

Atmungsapparates. 

Schtnit,  H,,    Ein  Fall  von  vollständiger  Agenesie  beider  Lungen.    Virchows  Archiv, 

Bd.  CXXXIV,  S.  25,  1893. 
SaitO)  J.,  Ein  Foetus  ohne  Trachee  und  Lunge.     Verh.  des  1.  Aerztekongresses  in  Tokio 

2. — 5.  IV.  1902.  Referat  in  Schwalbes  Jahresb.  der  An.  und  Entw.  II,  S.  232,  1903. 
Röderer,  J.  G.,  Felms  parasitici  descriptio.    Comment.  Soc.  regiae  scient.  Gottingensis, 

T.  IV,  p.  US,  1754  (cf.  Ahlfeld,  Taf  V,  Fig.  8). 


1)  H.  Nakayama,  Ueber  kongenitale  Sacraltumoren.  Arch.  f.  Entw.-Mechanik, 
Bd.  XIX,  S.  475,  1905. 

2)  M.  Wilms,  Ueber  die  Dermoidcysten  und  Teratome  mit  besonderer  Berück- 
sichtigung der  Dermoide  des  Ovars.  Deutsch.  Arch.  f.  klin.  Med.,  Bd.  LV,  S.  362, 1895. 
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Genth,  C,  Ph,,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  herzlosen  Mißgeburten.  I.-D.  Berlin  1868. 
I/uigi,  C,   Storia  d'un  feto  mostruoso.    Mem.  d'ac.  d.  Sc.  di  Bologna,   T.  2,  p.  S55, 

1850,  und  Sul  sist.  vascolare  d'un  mostro  umano  acardiaco  ed  adenolinfemico.  Mem. 

deW  ist.  di  Bologna,  Ser.  II,  T.  IX,  p.  267,  1869,  zit.  nach  Taruffi,  Bd.  IV,  S.  152. 
Orth,  J,,  Drei  menschliche  Mißgeburten.    Virchow  Archiv,  Bd.  LIV,  S.  492,  1872. 
Sitzenfrey,   A.,  Holoacardius  abrachius  peropus  mit  aus  der  Luftröhrenlungenanlage 

hervorgegangenen  Cystenbildungen.    Beitr.  z.  Oeburtsh.  und  Gynäk.,  Bd.  XV,  S.  4-51, 

1910. 

Klebs,  E,,  Mißbildungen  der  Lunge.    Aerztliches  Correspondenzblatt  für  Böhmen,  No.  IS, 

S.  110,  1874  (cf.  Ahlfeld,  Taf.  VIII,  1—3). 
cf.  Meckel,  Oeoffroy  St.-Hilaire,  Förster,  Ahlfeld. 


2.  Störungen  des  Abschlusses  oder  der  Ablösung  des  Atemrohres. 

(Abnorme  Lagerung,  Defekte  der  Lungenrinnentrennungswand,  Diver- 
tikel, Cysten.) 

Einen  völligen  Defekt  der  Trachea  hat  Beneke  mitgeteilt 
(Fig.  429): 

Der  Larynx  ist  klein  und  unten  abgeschlossen,  die  Trachea  fehlt  völlig,  nur 
die  Bifurkation  ist  vorhanden  und  mündet  breit  unmittelbar  oberhalb  der  Cardia  in 
den  Oesophagus.   Die  Lungen  selbst  sind  einigermaßen  gebildet. 

Die  Störung  ist,  wie  Beneke 
angibt,  offenbar  in  die  früheste 
Zeit  der  Lungenanlage  zu  ver- 
legen, indem  der  mittlere  Teil 
der  Lungenrinne,  die  Anlage  der 
Trachea,  nicht  gebildet  ist.  Inner- 
halb dieses  Abschnittes  hat  der 
primäre  Vorderdarm  sich  ganz  in 
der  Richtung  des  Speiseröhren- 
anteils entwickelt. 

Ein  interessantes  Gegenstück 
hierzu  ist  ein  etwas  eigenartiger 
Fall  von  Oesophagusatresie,  den 
Levy  an  einer  8-monatlichen 
Frühgeburt  beobachtet  hat  (Fig. 
430): 

Fig.  429.  Mangel  der  Trachea, 
Ursprung  der  Bifurkation  aus  dem 
unteren  Oesophagus.  Ansicht  von  hin- 
ten^), a  Kehlkopf  nach  unten  bhnd 
endigend,  b  cardiales  Oesophagusende 
zur  Seite  gezogen,  c — d  Schnittlinie 
der  abgetrennten  Bronchialgabel,  da- 
durch rechte  Lungenarterie  (f)  sichtbar. 
e  rechter  Apikalbronchus  noch  im  Zu- 
sammenhang mit  der  Speiseröhre,  g  Fort- 
setzung des  r.  Stammbronchus,  h  r. 
Lunge,  i  linke  Lunge,  k  1.  Stamm- 
bronchus am  Abgang  des  1.  Apikal- 
bronchus, l  Lungenvene,  m  1.  Lungen- 
arterie ,  71  Ventrikelseptumsdefekt ,  o 
Truncus  arteriosus  communis,  p  Aorta. 


1)  Herrn  Prof.  Hencee  danke  ich  auch  an  dieser  Stelle  für  Ueberlassung  des 
Präparats  der  Königsberger  Sammlung  zur  Reproduktion. 
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Der  obere  Teil  der  Speiseröhre  endet  als  Blindsack.  Ohne  daß  eine  Spur  des 
Zusammenhangs  nachweisbar  wäre,  findet  sich  das  untere  Ende  des  Oesophagus 
erst  in  einer  Entfernung  von  IV^  Zoll  (ca.  5  cm).  Es  geht  aus  der  Wurzel  des 
r.  Stammbronchus  senkrecht  nacn  unten  hervor,  fast  in  der  Fortsetzung  der  Trachea 
und  zeigt  in  seinem  Anfangsstück  eine  Anzahl  Knorpelringe.  Dann  geht  es  in 
einen  kurzen,  rein  muskulösen  Schlauch  über,  der  nach  Zoll  Länge  in  die  Cardia 
mündet.  Außerdem  ist  die  r.  Lunge  rudimentär,  und  es  bestehen  schwere  Bildungs- 
störungen am  Urogenitalapparat. 

Während  im  BENEKEschen  Fall  der  Vorderdarm  in  seinem  mitt- 
leren Teil  sich  ganz  im  Sinne  eines  Oesophagusrohres  entwickelt  hat, 
hat  er  sich  bei  der  LEVYschen  Beobachtung  ganz  nach  der  Richtung 
des  Respirationsrohrs  gestaltet,  und  diese  Tendenz  war  sogar  so  vor- 
herrschend, daß  noch  das  untere  Endstück  des  Oesophagus  in  seinem 
Beginn  den  äußeren  Charakter  eines  Respirationsrohres  trägt. 

Formal  mag  man  sich  die  Ent- 
stehung dieser  beiden  Mißbildungen 
so  vorstellen,  daß  im  ersten  Fall  die 
abgrenzende  Leiste  bei  der  Tren- 
nung des  Vorderdarmes  weiter  ven- 
tralwärts,  im  zweiten  Falle  weiter 
dorsalwärts  gerückt  ist  (Fig.  431). 
Daß  bei  dieser  Verschiebung  der 

B 


Fig.  430.  Fig.  431  A  und  B. 

Fig.  430.  Atresia  oesophagi  et  communicatio  cum  broncho  dextro.  (Nach 
Levy.)  a  Kehlkopf,  b  oberer  ösophagealer  Blindsack,  c  Trachea,  d  rudimentäre  r. 
Lunge,  e  Art.  pulm.  dext.,  /  Ven.  pulm.  dext.,  g  Bronchus  dext.,  h  cartilaginöser 
Teil  des  unteren  Oesophagus,  i  Magen,  k  linke  Lunge,  l  Bronchus  sinister,  m  Herz, 
n  Aorta  ascendens. 

Fig.  43L  Schema  zum  Verständnis  der  Genese  des  kongenitalen  Tracheal- 
defekts  mit  Wurzelung  der  Lungen  am  Oesophagus  (A),  der  kongenitalen  Oeso- 
phagusatresie  mit  Einmündung  des  unteren  Oesophagus  in  die  Trachea  (B).  a  Septum 
pulmo- oesophageale,  b  blind  endender  Larynx,  b'  blind  endender  oberer  Oesophagus, 
c  Lungenanlage,  d  Magenanlage. 


Trennungsleiste  ein  Bildungsdefekt  (ein  Mangel  von  Bildungsmaterial) 
eine  Rolle  spielt,  erscheint  mir  wahrscheinlich,  dafür  spricht  auch  die 
mangelhafte  Entwicklung  des  Lungenteils  im  LEVYschen  FaU. 

In  ähnlicher  Weise  kann  man  sich  auch  das  Zustandekommen 
der  gewöhnlichen  Form  der  Oesophagusatresie  vorstellen,  die  mit  einer 

Schwalbe,  Morphologie  d.  ilißbildungen.    III,  2.  52 
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Kommunikation  des  unteren  Oesophagusabschnittes  mit  der  Trachea, 
die  gewöhnlich  in  der  Nähe  der  Bifurkation  besteht,  verknüpft  sind. 
Es  ist  dies  eine  durchaus  tj'pische  Mißbildung,  von  der  zurzeit  schon 
über  100  Fälle  in  der  Literatur  niedergelegt  sind  [cf.  Giffhorn^)]. 

Jedenfalls  würde  eine  solche  Vorstellung  der  formalen  Genese 
den  ganz  überwiegenden  Typus  des  gleichzeitigen  Bestehens  von 
Oesophagusatresie  und  bifurkaler  Kommunikation  als  eine  einheitliche 
Bildungsstörung  verständlich  machen.  Auf  die  einzelnen  Form- 
varianten dieser  Mißbildung  näher  einzugehen,  ist  hier  nicht  am  Platze, 
da  bei  dieser  Störung  der  Lungenrinnenbildung  der  ösophageale  Ab- 
schnitt des  primären  Vorderdarmes  stärker  betroffen  ist  als  der  pul- 
monale Teil. 

Eine  durch  eine  asymmetrische  Störung  der  ersten  Lungenent- 
wicklung entstandene  Mißbildung  hat  Klebs  beschrieben: 

Dicht  oberhalb  des  Zwerchfells  ist  ein  haselnußgroßer,  plattrunder  Körper,  in 
den  eine  kanalartige  Verbindung  vom  Oesophagus  hineingeht  und  sich  darin  ver- 
zweigt. Das  Gebilde  stellt  eine  rudimentäre  r.  Lunge  dar.  Kehlkopf  und  Trachea 
sind  wohlgestaltet,  die  Luftröhre  wendet  sich  bald  nach  links  in  die  normale  1.  Lunge. 
Daneben  besteht  noch  eine  Anomalie  des  Aortenbogens. 

Hier  ist  die  Abschnürung  des  zweilappigen  Lungen  säckchens  vom 
Vorderdarm  in  der  Weise  erfolgt,  daß  nur  das  eine  sich  zugleich  mit 
der  Trachea  vöUig  gelöst  hat,  während  das  andere  seine  ursprüng- 
liche Verbindung  beibehalten  hat  und  rudimentär  geblieben  ist. 

Einige  Autoren  (s.  bei  Nebenlunge)  haben  an  der  tiefen  diaphragmati- 
schen Lage  der  Lungenverbindung  in  dem  Beneke-  und  KLEBSschen 
Falle  Anstoß  genommen,  und  gerade  daraus  eine  Stütze  für  eine 
andere  Anschauung  gewonnen,  wonach  es  sich  hier  um  Exzeßbildungeu 
—  um  2.  Lungenanlagen  —  handle,  nachdem  die  obere  mehr  oder 
minder  rudimentär  geblieben  ist.  Aber  abgesehen  von  der  mangeln- 
den entwicklungsgeschichtlichen  Unterlage  für  diese  Auffassung  und 
ihren  sonstigen  Schwierigkeiten,  ist  diese  kaudale  Lage  in  anderer 
Weise  sehr  wohl  verständlich,  wie  dies  Beneke  bereits  ähnlich  aus- 
einandergesetzt hat.  Wie  His  gezeigt  hat,  reicht  die  erste  Anlage 
der  Lungenrinne  sehr  weit  nach  abwärts,  bis  an  die  Magenanlage 
heran.  Wie  nun  das  obere  Ende  der  Lungenrinne  durch  die  laryngeale 
Verbindung  fixiert  ist,  so  haben  wir  in  diesen  beiden  Fällen  eine 
Fixation  des  unteren  Endpunkts  der  Lungenrinne  in  der  erhalten  ge- 
bliebenen pulmonalen  Verbindung.  Es  lehren  diese  beiden  Beobach- 
tungen für  die  normale  Ontogenese,  daß  an  der  beim  späteren  Wachs- 
tum und  besonders  bei  der  Halsbildung  nötigen  interkalaren  Längs- 
streckung der  Speiseröhre  die  gesamte  Anlage  des  Oesophagus  und 
nicht  etwa  bloß  der  kaudal  vom  Ende  der  Lungenrinne  gelegene  Ab- 
schnitt Anteil  nimmt. 

Durch  unvollständige  Ausbildung  der  Trennungsleisten  zwischen 
Lungenrinne  und  Speiseröhre  können  bleibende  Verbindungen 
des  Luft-  und  Speiseweges  entstehen,  die  ösophagotrachealen 
Kommunikationen  (Fisteln).  Eine  kleine  Anzahl  hierher  gehöriger 
Fälle  sind  bekannt: 

Meist  sind  es  breite,  schlitzförmige  oder  ovale  glatte  Spalten,  die  in  der  Gegend 
unterhalb  des  Eingknorpels  bis  zur  Bifurkation  herab  in  die  Trachea  einmünden 

1)  GrFFHOßN,  H.,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  kongenitalen  Atr.  d.  Oesoph. 
Virch.  Arch.,  Bd.  CXGII,  S.  112, 1908  und  Häppich,  Ueber  Oesophagusmißbildungen , 
I-D.  Marburg  1905  (Lit.). 


Oesophagusdivertikel  nnd  Cysten. 
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können.  Der  Oesophagus  ist  dabei  entweder  gut  durchgängig  —  dann  können  die 
Kinder  einige  Zeit  am  Leben  bleiben  (Lamb,  7  Wochen)  —  oder  die  Speiseröhre 
ist  unterhalb  der  Fistel  stark  verengt,  mit  der  Trachea  verwachsen  (Vkolik,  viel- 
leicht DE  Water),  oder  schließlich  sie  ist  völlig  atretisch,  wobei  dann  der  obere 
Blindsack  wie  das  vom  JMLagen  heraufführende  Stück  des  Oesophagus  mit  der  Luft- 
röhre in  offener  Verbindung  stehen  (Pagenstecher,  Fischer,  Sternberg,  Kern  '■). 
Kurz,  es  handelt  sich  bei  dieser  ersten  Gruppe  der  Kommunikationen  nur  um  seltene 
Form  Varianten  des  gewöhnlichen  Typus  der  Oesophagusatresie,  der  bereits  oben  (777) 
kurz  erwähnt  wurde  ^).  In  den  letztgenannten  Fällen  ist  natürlich  ein  längeres  Weiter- 
leben des  Neugeborenen  nicht  möglich.  Seltner  ist  die  andere  Form  der  Kömmunikation, 
bei  der  ein  längerer  enger  Verbindungskanal  wie  im  f^alle  Eppingers  besteht.  Hier 
führte  bei  einem  jungen  Mann  ein  1  cm  langer  offener  Gang  in  Bifurkationshöhe  von 
der  Speiseröhre  in  die  Trachea,  der  makroskopisch  auf  der  vorderen  Seite  Luft- 
röhren-, auf  der  Gegenseite  Speiseröhrencharakter  hatte.  Ein  solcher  Kanal  entspricht 
wohl  der  Persistenz  jener  epithelialen  Verbindungsbrücken  zwischen  Oesophagus  und 
Trachea  wie  sie  Philip  bei  der  normalen  Embryogenese  in  den  letzten  Stadien  der 
Trennung  der  beiden  Epithelröhren  manchmal  sogar  mehrere  hintereinander  be- 
obachtet hat^). 

CiECHANOWSKi  und  Glinski  haben  neben  feinen,  längsziehenden  epithelbe- 
kleideten Gängen  in  der  vorderen  Oesophaguswand,  die  sie  auf  eine  ßildungsstörung 
nach  Ablösung  dieses  Wandteils  vom  Atmungsrohr  zurückführen,  einen  von  einer 
solchen  Oesophago-Oesophagealfistel  zum  linken  Stamm bronchus  ziehenden  Kanal 
beobachtet,  dessen  Endigung  wegen  begleitender  tuberkulöser  Drüsenerweichungen 
nicht  mehr  festzustellen  war.  Aus  diesem  Grunde  kann  ihre  Auffassung  dieses 
Kanals  als  einer  kongenitalen  Oesophagobronchialfistel  nicht  als  einwandsfrei  gelten. 

Bei  vollendetem  Abschluß  von  Luft-  und  Speiserohr  können  bei 
der  Ablösung  strangartige  Verbindungen  verbleiben,  die  dann  beim 
späteren  Auswachsen  die  nachgiebigere  Oesophaguswand  divertikelartig 
ausziehen  (angeborene  Speiseröhrendivertikel).  Während 
Klebs,  Vigot  anscheinend  hierher  gehörige  Mitteilungen  gemacht 
haben,  und  auch  die  Bearbeiter  dieses  Gebietes  (Starck,  Brosch) 
das  seltene  Vorkommen  kongenitaler  Divertikel  zugeben,  hat  Ribbert 
die  These  aufgestellt,  daß  die  große  Mehrzahl  der  Traktionsdivertikel 
überhaupt  angeboren  seien  und  durch  Zugwirkuug  eines  kongenitalen 
tracheoösophagealen  Stranges  zustande  kämen.  In  der  anknüpfenden 
Diskussion  haben  aber  die  meisten  der  Untersucher  diesen  weitgehenden 
Standpunkt  abgelehnt,  und  die  übergroße  Mehrzahl  der  Traktions- 
divertikel im  Sinne  der  alten  ZENKERschen  Lehre  auf  die  Zugwirkung 
entzündlicher  Schrumpfungen  zurückgeführt,  nur  für  einzelne  Fälle 
wird  eine  kongenitale  Natur  zugelassen.  Im  besonderen  sind  gewisse 
schräg  aufwärts  zur  Bifurkation  hinziehende  Divertikelformen  auf 
eine  derartige  Genese  hin  zu  prüfen.  Doch  kommen  nach  Brosch 
auch  kongenitale  Divertikel  vor,  die  einfache  Ausbuchtungen  der 
Gesamtwand  darstellen  oder  auf  angeborenen  Muskeldefekten  der 
Speiseröhrenwand  beruhen,  doch  gehören  diese  Formen  nicht  mehr 
in  den  Rahmen  dieser  Darstellung. 

Schließlich  müssen  als  mögliche  Folgen  von  Ablösungsstörungen 
gewisse  Cyste nbildun  gen  erwähnt  werden.  Es  liegen  eine  Reihe 
von  Beobachtungen  vor,  wonach  mit  Flimmerepithel  ausgekleidete 
Cysten  an  der  Vorder-,  Seiten-  oder  Rückwand  des  Oesophagus  von 
Schilddrüsenhöhe  bis  zur  Cardia  herab  gefunden  wurden.  Mehrfach 


1)  Vielleicht  ist  auch  die  von  Schrötter  (Vorlesung  über  die  Erkrankung  der 
Luftröhre  S.  90)  mitgeteilte  2,2  cm  lange,  schlitzförmige  Oesophagotrachealfistel,  die 
sich  überraschenderweise  bei  der  Sektion  fand,  kongenitaler  Natur. 

2)  Ueber  die  Ableitung  der  verschiedenen  Varianten  s.  Forssnee,  Anat.  Hefte, 
Bd.  XXXIV ,  1907. 

3)  Mitteilungen  aus  dem  embryol.  Institut  der  k.  k.  Un.  in  Wien  Bd.  II,  Heft  3, 
S.  177,  1886. 
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wurden  solche  Cysten  im  Mediastinum,  einmal  in  pleuralen  Ver- 
wachsungen an  derl.  Lungenbasis  beschrieben.  Isenschmidt  erwähnt 
eine  ähnliche  Cyste  am  r.  obern  Schilddrüsenrand,  die  er  vom  Atmungs- 
rohr ableitet.  Meist  handelte  es  sich  um  Zufallsbefunde  an  älteren 
Individuen,  aber  auch  bereits  beim  Neugeborenen  sind  die  Cysten 
gesehen  worden;  auffallend  ist  die  starke  Bevorzugung  des  männlichen 
Geschlechtes.  Die  Cysten  können  eine  recht  erhebliche  Größe  bis  zu 
der  eines  Hühnereies  erreichen.  Ihr  Aufbau  ist  in  manchen  Fällen 
ziemlich  hoch  differenziert.  Der  wesentlichste  Bestandteil  ist  immer 
das  flimmernde,  gewöhnlich  mehrschichtige  Zylinderepithel,  weiter 
können  eine  gefäßreiche  Mucosa  und  eine  in  mehreren  Schichten  an- 
geordnete Muskularis  vorhanden  sein,  schließlich  sind  acinöse 
Schleimdrüsen  und  Knorpelstücke  und  -ringe,  die  im  Alter  verkalken, 
in  der  Wand  gefunden  worden,  so  daß  mehrfach  angegeben  wird,  daß 
der  Bau  dem  eines  Tracheobronchialrohres  auffallend  glich.  In  andern 
Fällen  fehlten  der  Wand  ein  oder  mehrere  dieser  Bestandteile. 

Es  liegt  nahe,  nach  einer  einheitlichen  Genese  für  diese  zwar 
recht  verschieden  lokalisierten,  im  Bau  aber  ziemlich  übereinstimmenden 
Gebilde  zu  suchen.  Da  eine  größere  Anzahl  am  cardialen  Teil  des 
Oesophagus  saß,  und  embryonal  vorübergehend  Flimmerepithel  in 
der  Speiseröhre  vorhanden  ist  (His,  Schridde),  lag  es  nahe,  an 
ösophageale  Abschnüruugen  in  früh  embryonaler  Zeit  zu  denken. 
Doch  würde  dies  eine  besondere  Erklärung  für  die  mediastinalen 
Cysten  nötig  machen,  auch  der  hochdifferenzierte  Bau  in  manchen 
dieser  Fälle  würde  nicht  recht  verständlich  erscheinen.  Daher  haben 
manche  Autoren  an  Abschnürungen  vom  primären  ungeteilten  Vorder- 
darm oder  vom  bereits  abgelösten  Respirationsrohr  gedacht.  Die 
Lagerung  an  der  Hinterwand  des  Oesophagus  und  bis  zur  Cardia 
herab  würden  dann  durch  sekundäre  Wachstumsverschiebungen  zustande 
kommen. 

Die  Vorstellung,  daß  diese  Cysten  bei  der  Ablösung  der  Lungen- 
rinne vom  Vorderdarm  im  Keime  angelegt  werden,  hat  etwas  sehr 
Verführerisches.  Sie  würde  eine  einheitliche  Auffassung  aller  dieser 
Bildungen  gestatten.  Man  müßte  nicht  die  embryologisch  nicht  ge- 
stützte Annahme  von  späteren  Ausstülpungs-  und  Abschnürungspro- 
zessen  des  Oesophagus  in  verschiedener  Höhe  zu  Hilfe  nehmen.  Die 
ditterente  Ausbildungshöhe  der  einzelnen  Cysten  könnte  teils  in  der 
Art  des  ursprünglich  bei  den  Trennungsvorgängen  isolierten  Keimes 
beruhen,  teils  auf  eine  verschieden  weitgehende  Selbstdilferenzierung 
zurückgeführt  werden.  Jedenfalls  braucht  man  nicht,  wie  dies  früher 
mehrfach  geschehen  ist,  aus  dem  Vorhandensein  gewisser  Gewebs- 
elemente,  z.  B.  der  Drüsen,  glatten  Muskelzellen  auf  eine  spätere  Zeit 
der  Abschnürung  schließen. 

Zu  einer  anderen  Auffassung  sind  Fischer  und  Bert  ^)  gekommen. 
Nach  ihnen  würde  es  sich  hier  immer  um  ösophageale  Aussprossungen 
handeln,  die  als  rudimentäre  Lungenanlagen  aufzufassen  sind,  und 
die  Autoren  stellen  eine  kontinuierliche,  morphologische  Reihe  auf 
von  Cysten  mit  Flimmer-  und  Plattenepithel  über  reine  Flimmer- 
epithelcysten,  Flimmerepithelcysten  mit  Bronchialknorpel  bis  zu  den 
ausgebildeten  Nebenlungen.    Aber  abgesehen  davon,  daß  das  erste 


1)  Frankfurter  Zeitschrift  für  Pathologie,  Bd.  VI,  1910. 
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Glied  in  der  Kette  erst  nachträglich  konstatiert  worden  ist^),  wird 
man  auch  die  Kontinuität  dieser  Reihe  in  Zweifel  stellen  müssen,  in- 
dem zwischen  den  relativ  einfachen  Cystenbildungen  und  den  kom- 
pliziert gebauten  Nebenlungen  in  ihrer  gesetzmäßigen  Lokalisation  in 
den  pulmonalen  Recessus  keine  Uebergänge  sich  finden.  Bert  und 
Fischer  sind  weiter  zu  der  Voraussetzung  genötigt,  daß  Aus- 
sprossungen  des  Vorderdarmes  die  Neigung  haben,  sich  stets  im  Sinne 
des  Respirationsgewebes  zu  entwickeln.  Demgegenüber  ist  die  Er- 
klärung viel  einfacher,  daß  sich  meist  Teile  vom  Vorderdarm  abge- 
löst haben,  die  auch  sonst  in  der  Richtung  des  Respirationsgewebes 
sich  entwickelt  hätten.  Die  Möglichkeit  für  die  Isolierung  ist  durch 
den  Vorgang  der  Ablösung  der  Lungenrinne  gegeben.  Es  erscheint 
durchaus  möglich,  daß  auch  die  cardialen  Cysten  auf  den  gleichen 
Vorgang  zurückzuführen  sind  und  dann  beim  Auswachsen  des  Oeso- 
phagus mitgenommen  wurden,  ähnlich  wie  dies  auch  schon  Mohr 
ausführt. 

Nur  kurz  streifen  möchte  ich  die  Tatsache,  daß  ähnliche  Cysten 
auch  an  der  Vorderfläche  der  Leber  und  hauptsächlich  im  Ligamentum 
Suspensorium  gefunden  wurden.  Zahn  hat  14  solche  Fälle  zusammen- 
gestellt und  Mencke  ^)  eine  besondere  Abart  derselben  beobachtet. 
Es  wäre  möglich,  daß  auch  diese  Bildungen  hierher  gehören,  da  sie 
ja  im  Mesogastrium  anticum  gelegen  sind,  andere  leiten  sie  von  den 
Gallenwegen  ab. 

Das  ViRCHOWsche  Teratoma  myomatodes  mediastini^)  ist  nach 
seinem  Bau  den  soliden  Teratomen  gleichzustellen,  wie  sie  in  der 
Brust-Bauchhöhle  und  anderwärts  beobachtet  wurden,  es  ist  schwerlich 
von  der  Respirationsanlage  allein  abzuleiten. 
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II.  Die  Mißbildungen  des  Kehlkopfes. 

Ein  völliger  Defekt  des  Kehlkopfes  findet  sich  nur  zusammen 
mit  einer  Aplasie  der  übrigen  Atmungsorgane  im  wesentlichen  bei 
Acardiern  und  Hemicardiern.    Bei  solchen  Monstren  kann,  selbst 
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wenn  die  übrigen  Atmungsorgane  völlig  oder  nahezu  ganz  fehlen, 
der  Kehlkopf,  wenn  auch  unvollständig,  gebildet  sein ;  es  ist  bemerkens- 
wert, daß  in  einem  solchen  Falle  [Röderer]  ^)  Epiglottis  und  Schild- 
knorpel vorhanden  waren,  während  die  dem  Trachealskelett  näher 
stehenden  Ary-  und  Cricoidknorpel  mit  der  Luftröhre  fehlten. 

Die  übrigen  Mißbildungen  des  Stimmorgans  betreffen  die  Aus- 
bildung des  Larynxeingangs,  die  Gestaltung  seiner  Lichtung  sowie 
die  Beschaifenheit  seiner  Wandung,  namentlich  seiner  Stützorgane. 
Schließlich  wären  noch  die  angeborenen  Geschwulstbildungen  und 
die  Störungen  der  postembryonalen  Entwicklung  zu  erwähnen. 

Die  Anomalien  der  Kehlkopfmuskulatur,  deren  Variabilität  ja 
ganz  besonders  groß  ist,  fallen  aus  dem  Bereich  dieser  Darstellung 
(s.  darüber  Merkel,  Atmungsorgane  in  Bardelebens  Handbuch 
der  Anatomie,  Bd.  VI,  I,  S.  28  u.  f.,  1902). 

1.  Die  Mißbildungen  und  Anomalien  des  Kehlkopf  eingangs. 

Die  auffälligsten  Störungen  betreffen  die  Ausbildung  der  Epi- 
glottis, und  zwar  hauptsächlich  ihre  Knorpelstütze,  deren  Bildungs- 
abweichungen im  Interesse  einer  übersichtlichen  Darstellung  bereits 
hier  behandelt  werden  sollen. 

Die  stärksten  Verbildungen  stellen  die  angeborenen  Defekte 
des  Kehldeckels  dar.  Eine  völlige  Agenesie  beschreibt  neuerdings 
Beck,  auch  der  Petiolus  des  Epiglottisknorpels  fehlt  ganz,  die  wohl- 
entwickelten Aryfalten  inserieren  sagittal  gestellt  an  der  Schlundwand, 
auffälligerweise  sind  die  WRiSBERGschen  Knorpel  darin  gut  tastbar.  In 
den  übrigen  Fällen  handelt  es  sich  nur  um  eine  Aplasie  der  Pars  pharyngea 
(suprahyoidea)  der  Epiglottis.  An  ihrer  Stelle  findet  sich  eine  quere, 
niedrige  Schleimhautfalte,  welche  die  Plicae  pharyngoepiglotticae  in 
Verbindung  setzt.  Im  Verbindungswinkel  entspringen  beiderseits  die 
aryepiglottischen  Falten,  während  die  Plica  glossoepiglottica  media  in 
der  Mitte  der  Querleiste  nach  vorn  zum  Zungengrund  abgeht  (Fig.  432). 
Ebert  hat  einen  solchen  Fall  beim  Erwachsenen  beschrieben,  den 
Luschka  abbildet,  Donaldson  gibt  eine  laryngoskopische  Beobachtung, 
Kallius  beschreibt  einen  leichteren  Grad  beim  Neugeborenen  und 
bringt  die  Erklärung:  Der  mittlere,  skeletthaltige  Teil  des  Epiglottis- 
wulstes  hat  sich  nicht  ausgebildet,  so  daß  also  eine  Hemmungsbildung 
vorliegt,  deren  teratogenetischer  Terminationspunkt  etwa  an  das  Ende 
der  ersten  Schwangerschaftshälfte  zu  setzen  wäre.  Bemerkenswert 
ist,  daß  der  Defekt  keine  stärkeren  Störungen  des  Schluckakts  mit 
sich  bringt.  Uebrigens  können  durch  pathologische  Zerstörungsprozesse, 
besonders  Lues,  ähnliche,  nur  durch  die  narbigen  Veränderungen 
unterscheidbare  Zustände  entstehen. 

An  ;diese  kongenitalen  Defekte  reiht  sich  weiter  die  Mitteilung  Calmans  an 
einem  mit  multiplen  Mißbildungen  behafteten  Neugeborenen  an:  Auch  hier  war  der 
Knorpel  der  Pars  pharyngea  nur  wenig  entwickelt,  die  Epiglottis  bestand  im  wesent- 
lichen aus  durch  sagittale  Furchen  unregelmäßig  gegliederten  Schleimhautwülsten, 
die  sich  beiderseits  in  die  Ligamenta  pharyngoepiglottica  fortsetzten.  Durch  die 
geringe  Ausbildung  des  Epiglottisknorpels  schienen  die  Seitenteile  des  Kehldeckels 
und  aryepiglottischen  Falten  (?)  zu  fehlen. 

Mackenzie  beschreibt  bei  einem  Manne  mit  einer  Gaumenspalte  ein  Epiglottisbild 
wobei  neben  der  eigentlichen  Epiglottis  jederseits  in  den  pharyngoepiglottischen  Falten 
ein  kleiner  (knorpelhaltiger  ?)  gewellter  Wulst  sichtbar. war,  so  daß  der  Kehldeckel 


1)  S.  Lit.  bei  Kap.  I,  1. 
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dreilappig  erschien ;  möglicherweise  handelt  es  sich  um  Knorpelbildung  in  den  in 
diese  Falten  übergehenden  seitlichen  Flügeln  des  Epiglottiswulstes. 

Beim  ersten  Erscheiuen  des  Knorpels  im  mittleru  Teil  des  Epi- 
glottiswulstes erscheint  er  median  durch  den  Ansatz  der  Plica  glosso- 
epiglottica  media  eingefurcht  [cf.  Rekonstruktion  6  von  Soulie  und 
Bardier^].  Erhält  sich  diese  Furche  dauernd  und  wird  sie  dadurch 
beim  Auswachsen  der  Epiglottis  zur  tiefen  Spalte,  so  erscheint  die 


Fig.  432.    Angeborener  Mangel  des  Kehldeckels.    (Nach  Luschka-Eberth.) 

Epiglottis  in  2  Lappen  zerteilt,  wie  dies  Manifold  bei  einem  Säug- 
ling und  Henke  beim  Erwachsenen  beobachtete;  doch  braucht  diese 
Anomalie  weder  Funktionstörungen  auszulösen,  noch  weniger  kann 
sie,  wie  Manifold  meinte,  als  Todesursache  angesehen  werden. 

Beim  Säugling,  wo  die  Seitenteile  des  Kehldeckels  noch  wenig 
durch  Knorpel  gestützt  sind,  rollen  sie  sich  gewöhnlich  nach  innen 
ein,  wodurch  die  tütenförmige  Epiglottis  entsteht;  diese  infantile  Form 
kann  auch  beim  Erwachseneu  persistieren  (Luschka,  Taf.  1,  Fig.  5). 


1)  Lit.  über  Entw.  der  Atmungsorgane. 
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Gelegentlich  ist  diese  Einfaltung  der  Seitenteile  besonders  stark  aus- 
geprägt, so  daß  sich  diese  sogar  in  der  Mitte  berühren ;  dadurch  sind 
die  davon  entspringenden  aryepiglottischeu  Falten  einander  so  nahe- 
gerückt, daß  nur  noch  eine  enge  Spalte  den  Zugang  zum  Kehlkopf- 
vorraum bildet.  Diese  Form  (Fig.  433)  scheint  charakteristisch  zu  sein 
für  die  als  Stridor  laryngis  congenitus  bezeichnete  Erkrankung  des 
1.  Lebensjahres,  wo  sofort  oder  bald  nach  der  Geburt  ein  kontinuier- 
liches, tönendes  Geräusch  jede  Inspiration  begleitet,  wie  dies  Sektions- 
befunde (Lees,  Refslund,  Sutherland  und  Lack,  Variot,  Mac 
Ilraith,  M.  Schmidt,  Ballin,  und  zahlreiche  laryngoskopische 
Beobachtungen  (zit.  Trumpf)  zeigen.  Die  Mehrzahl  der  Autoren 
glaubten  in  diesen  anatomischen  Veränderungen,  die  sie  als  Mißbildungen 
auffassen,  die  Ursache  des  Stridors  und  ev.  des  Todes  der  Kinder 
gefunden  zu  haben,  was  schon  Hansemann  anläßlich  der  Demonstration 
eines  dieser  Fälle  bezweifelte  ^).  Nach  den  kritischen  Ausführungen 
von  Trumff  entsteht  dieser  Stridor  im  Glottisspalt  wahrscheinlich 
durch  ungenügende  Funktion  oder 
Ausbildung  der  Glottisöffner  und  die 
Form  des  Aditus  ist  eine  sekundäre 
Folge  durch  Ansaugung  der  kindlich 
weichen  Teile  des  Kehlkopf  eingangs 
infolge  der  Atemstörung.  Dafür  spricht 
auch,  daß  die  Epiglottisform  nach 
Schwinden  des  Stridors  persistieren 
kann  (Sutherland). 

Weiter  existieren ,  verständlich 
bei  der  späten  definitiven  Gestal-tung 
der  Epiglottis,  eine  große  Anzahl  von 
Formabweichungen,  die  sicher  großen-  Fig.  433.  Verbildung  des  Kehl- 

teils erst  beim  postembryonalen  Wachs-     kopfeinganges  beim  Stridor  laryngis 
tum  zustande  kommen.    Henke  gibt    congenitus.  (Nach  Refslund.) 
eine  ausführliche  Zusammenstellung  all 

dieser  Anomalien  und  Varianten :  Sie  betreffen  die  Totalwölbung  des  Kehl- 
deckels, die  Krümmung  seiner  Seitenteile  oder  die  bilaterale  Symmetrie ; 
weiter  finden  sich  Einknickungen,  Kerben  und  Spalten,  linguale  Leisten, 
Ein-  und  Ausrollungen  des  Randes ;  auffällige  Kleinheit  und  zungen- 
förmige,  in  eine  Spitze  ausgezogene  große  Formen  werden  beobachtet. 
Auch  der  Epiglottiswulst  kann  stark  vorspringen,  der  Petiolus  ist 
manchmal  erheblich  verlängert.  Es  kommen  so  eine  Reihe  mehr  oder 
minder  charakteristischer  Formen  zustande. 

Eine  weitere  Gruppe  von  Anomalien  betrifft  die  Ausbildung 
der  Falten  in  der  Gegend  des  Kehlkopfeingangs.  Die  mitt- 
lere glossoepiglottische  Falte  ist  entsprechend  ihrer  frühen  Bildungs- 
zeit am  konstantesten;  sehr  variabel  sind  die  spät  entstehenden  Plicae 
glossoepiglotticae  laterales:  sie  können  völlig  fehlen,  dann  sind 
auch  keine  Valleculae  abgegrenzt.  Gelegentlich  sind  sie  ein-  oder 
beidseitig  als  starke  klappenförmige  Duplikatur  ausgebildet  und  um- 
ziehen eine  nischenartig  vertiefte  Vallecula(ZucKERKANDL,  Schrötter, 
Schmidt,  Rosenberg). 

Nicht  selten  werden  die  Valleculae  durch  sagittale  Falten 
zerteilt  (Zuckerkandl,  Schrötter,  Jurasz).  die  bei  Annäherung 


1)  Heymanns  Handbuch  der  Laryng.,  Bd.  I,  2,  S.  1489. 
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an  die  Plica  glossoepiglottica  media  diese  verdoppelt  erscheinen  lassen 
(LuBLiNSKi,  ZucKERKANDL,  Heymann  ^) ;  da  dicse  Fältchen  auf  ihrer 
Höhe  Venenslämmchen  tragen,  scheinen  sie  durch  deren  abnoimen 
Verlauf  emporgehoben  zu  sein  (Schrötter). 

Weiter  sind  mehrfach  kongenitale,  ein-  oder  beidseitige  Parallel- 
falten  zu  den  Plicae  aryepiglotticae  konstatiert  worden 
(Anton,  Schrötter,  Jurasz,  Rosenberg);  sie  ziehen  von  der  Spitze 
des  Aryknorpels  durch  den  Recessus  piriformis,  um  im  Arcus  pharyngo- 
epiglotticus  auszulaufen.  Es  scheint  sich  hierbei  um  die  Persistenz 
eines  sonst  verschwindenden  Stücks  der  seitlichen  Flügel  des  Epi- 
glottiswulstes  zu  handeln,  die  nach  Kallius  den  Plicae  epiglotticae 
laterales  (Göppert)  entsprechen,  welche  bei  vielen  Säugetieren  den 
Kehlkopfeingang  umziehen.  Diese  Falten  dürfen  nicht  mit  der  gelegent- 
lich stark  hervorspringenden  Plica  nervi  laryngei  Hyrtls  ^)  verwechselt 
werden,  die  schräg  abwärts  den  Recessus  piriformis  durchzieht. 
Schließlich  wird  eine  seltene  vom  mittleren  Zungenkehldeckelband 
über  die  linguale  Fläche  der  Epiglottis  in  den  Arcus  pharyngoepi- 
glotticus  verlaufende  Falte  (Rosenberg)  ebenfalls  als  ein  erhalten 
gebliebener  Teil  des  skelettlosen,  gewöhnlich  verschwindenden  Flügel- 
stücks des  Epiglottiswulstes  betrachtet  werden  können. 
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2.  Die  angeborene  Atresie  und  Stenose  des  Kehlkopfes. 

(Kongenitales  Diaphragma,  angeborene  Falten  im  Kehlkopf.) 

Die  kongenitale  Atresie  des  Larynx  ist  so  selten,  daß  eine  hun- 
dertjährige Erfahrung  nur  5  Beobachtungen  dieser  Mißbildung  ergeben 
hat  (Rossi,  EosE,  Chiari,  Gigli.  Fraxkenberger).  Der  Kehlkopf- 
verschluß Isediugt  an  und  für  sich  Lebensunfähigkeit;  die  Fälle  be- 
treffen daher  Frühgeburten  und  reife  Neugeborene,  nur  einmal  ist, 
wenn  auch  verspätet,  der  Versuch  gemacht  worden,  durch  einen 
operativen  Eingriff  das  Leben  zu  erhalten.  In  der  Regel  war  die 
Atresie  mit  andern,  selbständigen  Mißbildungen  verknüpft.  Ihrem 
Grad  nach  sind  die  einzelnen  Fälle  so  verschieden,  daß  sich  eine  ge- 
wisse Stufenfolge,  die  allerdings  nicht  für  aUe  Einzelheiten  gilt,  sehr 
wohl  aufstellen  läßt. 

Die  schwerste  Form  beschreibt  EoSE:  Schon  der  KehJkopfeingang  zeigt  eine 
frühe  Hemmungsbildung,  es  ist  ein  feiner  Querspalt,  die  Epiglottis  bildet  nur  einen 
schmalen  begrenzenden  Schleimhautsaum.  Kurz  dahinter  beginnt  die  Atresie  und 
reicht  dann  bis  zum  Anfang  der  Trachea.  Dabei  sind  die  umgebenden  Skeletteile 
stark  verbildet,  das  Zungenbein  ist  ein  ungeformtes  Knorpelstück  am  Beginn  der 
Atresie,  der  Schildknorpel  ohne  Horner  ist  hinten  zum  Ring  geschlossen,  der  im 
Innern  Muskelmassen  einschheßt;  ihm  sitzen  die  zu  einer  einheitlichen  Masse  ver- 
schmolzenen Aryknorpel  auf.  Das  Cricoid  wird  durch  einen  ungegliederten  Knorpel- 
kem  dargestellt,  der  den  Kehlkopf  nach  unten  abschließt.  Die  mesenchymale  Ver- 
schlußmasse ist  also  teils  knorpelig,  teils  bindegewebig-muskulös.  Vom  Ende 
der  Trachea  führt  dorsal  ein  feiner  Kanal  empor,  der  am  Kehlkopfeingang  in  den 
Schlund  mündet,  offenbar  der  persistierende  Ductus  pharyogotrachealis.  Den 
nächsten  Grad  zeigt  Chiaeis  Fall :  Der  Kehlkopfeingang  ist  wohlgebildet.  An 
Stelle  der  Taschenbänder  findet  sich  eine  plattenförmige  Membran,  die  sich  von 
hinten  und  unten  her  eine  Strecke  weit  aufheben  läßt ;  offenbar  entspricht  die  be- 
grenzte Spalte  dem  mittleren  Kehlkopfraum  mit  Ventrikelanlage.  Von  da  beginnt 
eine  rasch  zur  Atresie  führende  Verengerung,  ebenso  rasch  gewinnt  das  Lumen 
darnach  wieder  die  Weite  der  Trachea.  Mikroskopisch  läßt  sich  die  Lichtung  noch 
eine  Strecke  weit  als  T-förmiger  Epithelspalt  verfolgen,  erst  am  Ende  des  oberen 
Dritteiis  des  Cricoids  beginnt  die  1  mm  lange,  völlige  Atresie.  die  Stelle  des  Lumens 
macht  sich  hier  noch  durch  eine  dichtere  Mesodermanhäufting  bemerkbar.  Auch 
in  diesem  Fall  besteht  ein  vom  Pharynx  in  der  Arytänoidspalte  beginnender  Gang 
der  hier  aber,  ohne  das  Tracheallumen  zu  erreichen,  in  der  Mitte  der  Eingknorpel- 
höhe  bUnd  endet.  Auch  diesen  Blindkanal  möchte  ich  als  Rest  des  Ductus 
phar}-ngotrachealis  auffassen,  obwohl  dem  seine  Lage  hinter  der  Ringknorpelmasse  zu 
widersprechen  scheint.  Dieser  Wiederspruch  löst  sich  aber,  wenn  man  in  Analogie 
mit  den  andern  Fällen  von  Atresie  auch  hier  die  im  Querschnitt  band-  und  nicht 
ringförmig  erscheinende  Cricoidmasse  als  durch  Verschmelzung  der  Seitenteile  ent- 
standen betrachtet.  Darnach  wäre  auch  hier  das  Verschltißstück  teils  bindegewebig, 
teils  knorpelig.  Das  nächste  Glied  in  der  Reihe  wäre  dann  die  FBAyKP.XBEBGERsche 
Beobachtung:  Der  Aditus  ist  gut  gebildet,  die  Taschenbänder  und  der  Ventrikel 
wenigstens  in  ihren  vorderen  Abschnitten  vollkommen  ausgeprägt.  Die  Atresie  be- 
ginnt in  der  Stimmbandgegend  und  reicht  bis  zum  Anfang  der  Trachea.  Älikro- 
skopisch  ließ  sich  auch  hier  noch  ein  feiner  Epithelspalt  als  Andeutung  einer 
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Sonderung  der  beiden  Stimmbandwülste  nachweisen.  Weiter  kaudal  besteht  das 
Verschlußstück  aus  den  zu  einer  einheitlichen  Muskelmasse  verschmolzenen  Thyreo- 
arytaenoidei,  an  die  sich  ein  pfropfartiges,  solides  Knorpelstück,  das  Cricoid,  anreiht, 
das  nur  ungefähr  die  äußere  Konfiguration  dieses  Skeletteiles  noch  erkennen  läßt. 
Wie  bei  Rose  hängen  die  auffällig  großen  Arytänoide  in  der  Mitte  knorpelig  zu- 
sammen. Von  Resten  des  Ductus  pharyngotrachealis  ist  nichts  erwähnt,  doch  wäre 
die  gewählte  Schnittführung   ihrem  Nachweis  nicht  förderlich   gewesen.  —  Bei 


Fig.  434.  Angeborene  Kehlkopfatresie.  Frontalschnitt.  (Nach  Franken- 
BERGEE,.)  Trachea  kuppeiförmig  nach  oben  verschlossen.  Knorpeliger,  cricoidaler 
Verschlußpfropf,  darüber  Morgagni  sehe  Taschen  und  Taschenbänder  sichtbar. 


GiGLis  Fall  war  Aditus,  Taschen-  und  Stimmbänder  wohl  zu  erkennen,  darunter 
besteht  eine  Atresie,  wobei  das  Cricoid  statt  eines  Ringes  eine  solide,  scheibenförmige 
Verschlußplatte  bildet.  Eine  mikrobkopische  Untersuchung  fehlt.  Von  Rossi  wird 
berichtet,  daß  an  Stelle  der  Glottisspalte  ein  derber,  membranöser  Verschluß  sich 
vorfand. 

An  die  völligen  membranösen  Verschlüsse  reihen  sich  die  ring- 
förmigen niembr anÖsen  Stenosen  an: 

KiÄR  beschreibt  bei  einem  5- wöchentlichen  Kind  mit  starker  Atemstörung 
eine  ringartige,  schleimhäutige  Verdickung  unter  den  Stimmbändern,  die  nur  dor- 
sal —  der  Lage  des  Pharyngotrachealkanals  entsprechend  —  eine  feine  Oeffnung 
übrig  ließ. 

Gewöhnlich  zeigen  die  stenosierenden  Gewebsmassen  eine  ge- 
ringere Ausdehnung  und  stellea,  wie  die  mehr  als  2  Dutzend  Be- 
obachtungen umspannende  Kasuistik  lehrt,  eine  typische  Mißbildung 
dar,  die  als  kongenitales  Kehlkopfdiaphragma  bezeichnet 
wird.  Bei  beiden  Geschlechtern  wurde  die  Mißbildung  etwa  gleich 
häufig  getroffen,  Fleischmann  beschreibt  sie  wohl  als  Erster  bei 
einem  27  Tage  alten  Kinde,  wo  sie  neben  andern  Bildungsstörungen 
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bestand ;  seit  Zurhelles  erster  larj'iig-oskopischer  Beobachtung'  wird 
sie  auf  diese  Weise  immer  häufiger  gesichtet.  Im  ventralen  Abschnitt 
der  beiden  Stimmlippen  liegt  zwischen,  seltener  etwas  unter  ihnen 
eine  sie  verbindende  Gewebsmasse;  von  oben  betrachtet,  erscheint 
sie  als  schleimhautbekleidete  Membran,  in  Wirklichkeit  stellt  sie  einen 
nach  vorn  und  unten  schräg  abfallenden  Gewebskeil  dar.  Dorsal  begrenzt 
dies  Diaphragma  mit  konkaver  Linie  den  Glottisspalt  und  füllt  Ys  bis 
2/3  seines  vordem  Abschnittes  aus  (Fig.  435).  Die  Annäherung  der 
Stimmbänder  ist  nicht  wesentlich  gehemmt,  dabei  faltet  sich  das  Dia- 
phragma ein.  Je  nach  seiner  Ausdehnung  erzeugt  es  schwere,  gleich 
nach  der  Geburt  einsetzende  Atem-  und  Stimmstörungen,  oder  es 
beeinträchtigt  nur  die  Phonation,  oder  es  ist  bloß  ein  zufälliger  Befund 
bei  der  Kehlkopfspiegelung.  Die  allergeringsten  Grade  werden  durch 
eine  nach  Schrotte r  gar  nicht  seltene  Anomalie  gebildet,  bei  der 
etwas  unter  dem  vordem  Stimmbandwinkel  ein  kleines  Querfältchen 
ins  Lumen  vorspringt.  Andererseits  ist 
zweimal  (Zurhelle,  Rosenberg)  noch 
eine  Beteiligung  der  Taschenbänder  ge- 
sehen worden,  wobei  in  deren  Niveau 
eine  zweite  Membran  bestand,  die  die 
untere  in  ihren  vordem  Teilen  verdeckte. 

Genese:  Früher  war  man  geneigt, 
die  angeborenen  Kehlkopfverschlüsse  und 
Membranen,  wie  die  kongenitalen  Atre- 
sien  überhaupt  als  Resultat  intrauteriner         ^ig.  435.  Angeborenes  Kehl- 
Entzündungsprozesse  anzusehn.    In  die-    kopfdiaphragma    im  laryngo- 
ser    Auffassung   wurde    man    bestärkt    skopischen  Bild.  (Nach  Fein.) 
durch    die    irrtümliche    Deutung  von 

zellreichen  Bildungsgewebsresten  als  entzündliche  Rundzelleninfiltrate. 
Auf  dem  Boden  der  Entzündungstheorie  steht  Chiaris  Erklärung 
seiner  Atresie,  und  Hansemann  ^)  betrachtet  eine  frühfötale  Ent- 
zündung als  den  wesentlichen  Faktor  für  die  Genese  der  Diaphragmen. 
Erst  durch  die  genauere  Kenntnis  der  feineren  Entwicklungsvorgänge 
ist  auch  die  Möglichkeit  gegeben,  eine  reine  Entwicklungsstörung  zur 
Erklärung  dieser  Mißbildungen  heranzuziehen.  Diese  Theorie  wird 
gestützt  durch  die  feinere  Morphologie  dieser  Verbildungen, 
ihre  immer  wiederkehrende  Typie,  das  Zusammentretfen  mit  andern 
reinen  Bildungsstörungen,  das  Fehlen  echter  Entzüudungsreste  bei  der 
mikroskopischen  Untersuchung  und  endlich  durch  den  Nachweis  der 
Erblichkeit  wenigstens  für  das  Diaphragma  (Seifert,  Frankel). 
Seifert  fand  anläßlich  eines  Falles  von  schwerem  Kehlkopfdiaphragma 
die  gleiche  Mißbildung  in  verschiedenen  Graden  beim  Vater  und 
zwei  Kindern,  während  Mutter  und  Stiefkinder  sich  frei  davon  er- 
wiesen. Nachdem  die  embryonale  Epithelverklebung  entdeckt  war, 
hat  zuerst  Scheff,  dem  Bruns  sich  anschloß,  die  Membran  als  eine 
Peisistenz  dieser  Verklebung  erklärt.  Mit  Recht  hat  Fein  in  seiner 
Monographie  des  Diaphragmas  daran  Anstoß  genommen,  daß  eine 
epitheliale  Verbindung  die  Membran,  die  doch  eine  bindegewebige 
Masse  darstellt,  formieren  könne.  Er  hat  daher  diese  allgemein  an- 
genommene Auffassung,  so  gut  sie  auch  sonst  den  Sitz  des  Diaphrag- 
mas erklären  würde,  fallen  gelassen  und  führt  es  zurück  auf  eine 


1)  Heymanns  Handbuch  der  Lar.,  Bd.  1,2,  S.  1439. 
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abnorme  Ausbildung  von  mesenchymalen  Wülsten,  die  er  im  Winkel  der 
Verklebungsgebiete  in  der  normalen  Ontogenese  beobachtet  hat,  gerade  in 
den  Winkeln,  wo  die  Kehlkopfmembranen  sich  finden.  Aber  abgesehen 
davon,  daß  der  ventrale  Wulst,  der  nach  Fe  ins  Tafel  offenbar  die 
Anlage  des  Epiglottiswulstes  ist,  gar  nicht  so  weit  kaudal  reicht,  um 
das  Gebiet  des  typischen  Stimmbauddiaphragmas  zu  erreichen,  würde 
die  FEiNsche  Auffassung  nicht  den  Zusammenhang  des  Diaphragmen- 
gewebes mit  den  Stimmlippen  erklären  ^),  sie  würde  ferner,  was  auch 
Frankenberger  betont,  eine  besondere  Erklärung  für  das  Zustande- 
kommen der  Atresien  notwendig  machen.  Nach  meiner  Meinung  muß 
aber  jeder  Aufklärungsversuch  der  formalen  Genese  die  ganze  Formen- 
reihe dieser  Mißbildungen  umfassen.  .  Ich  erblicke  die  wesentliche 
und  gemeinsame  Grundlage  all  dieser  Bildungsstörungen  in  einer 
(Steigerung  der  normal  hier  schon  vorhandenen)  Ungleichheit  des 
Wachstums  des  epithelialen  und  mesenchymalen  Anteils  des  Kehl- 
kopfes, sei  es,  daß  dabei  ein  übermäßiges  Wachstum  des  Mesenchyms, 
oder,  vielleicht  wahrscheinlicher,  ein  Wachstumsdefekt  des  Epithelial- 
rohrs,  oder  beides  zugleich  das  Wirksame  ist.  Diese  Wachstums- 
diiferenz  wird  an  den  Stellen  der  epithelialen  Verklebung  zu  Bildungs- 
störungen führen,  indem  das  Epithel,  im  Wachsen  nicht  gleichen 
Schritt  haltend,  von  dem  stärker  wuchernden  Mesenchym  gewissermaßen 
ausgequetscht  wird.  So  erklärt  es  sich,  daß  man  mikroskopisch 
beispielsweise  in  den  atretischen  Partien  noch  Epithelreste  findet. 
Löst  sich  dann  der  Rest  der  Epithelverklebung,  so  bleibt  die  mesen- 
chymale Vereinigung  dauernd  als  Diaphragma  oder  Verschlußpfropf 
erhalten.  Je  ausgedehnter  der  Defekt  ist.  je  frühzeitiger  er  eintritt, 
um  so  inniger  können  die  beiden  (Arj^-) Wülste  in  Verbindung  treten ; 
das  Verschlußstück  bleibt  dann  nicht  bloß  membranös,  sondern  auch 
die  beiderseitigen  Muskel-  und  Knorpelanlagen,  besonders  das  Cricoid, 
treten  zu  seinem  Aufbau  zusammen. 

Es  entsteht  so  eine  kontinuierliche  Formenreihe,  die  mit  den  ver- 
schiedenen Graden  der  Kehlkopfatresie  beginnt,  an  welche  die  Dia- 
phragmen sich  abstufend  anreihen,  wobei  die  Fältchen  im  vorderen 
Stimmbandwinkel  das  letzte  Glied  der  Kette  darstellen.  In  dieser 
Reihenfolge  nimmt  die  Häufigkeit  zu,  in  gleicher  Folge  rückt  der 
teratogenetische  Terminationspunkt  geburtswärts.  Für  den  stärksten 
Grad  der  Atresie,  etwa  den  RosEschen  Fall,  ist  er  vor  den  Höhe- 
punkt der  Epithelverklebung  im  Kehlkopf  zu  setzen,  während  die 
Diaphragmen  spätestens  vor  Lösung  des  letzten  Restes  der  Epithel- 
verklebung entstehen,  der  nach  Kalliüs  und  Fein  2)  ja  auch  ihrem 
Sitz,  der  Stimmbandgegend  und  dem  vordem,  untern  Kehlkopfraum, 
entspricht. 

Noch  zu  erwähnen  wären  gewisse  angeborene  dorsale  Quer- 
falten im  Kehlkopf,  die  sich  in  Stimmbandhöhe  oder  etwas  darifber, 
gelegentlich  sogar  verdoppelt,  vorfinden  (0.  Chiari,  Fein,  Harmer, 
Nakayama),  Sie  sind  bald  zufällige  Sektions-  oder  Spiegelbefunde 
seltener  verursachen  sie  leichte  Stimmbeschwerden.  Ihre  Genese  ist 
vielleicht  ähnlich  wie  die  der  Diaphragmen,  oder  sie  entstehen  nach 
Fein  durch  stärkere  Ausbildung  eines  wulstförmigen  Vorsprungs 
zwischen  den  Arytänoiden.    Jedenfalls  können  sie  wegen  des  dauernd 


1)  Worauf  auch  Glas  hinweist. 

2)  Siehe  Lit.  bei  Entwicklung  S.  772. 
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persistierendea  Ductus  pharyngotrachealis  niemals  eine  so  starke 
Ausbildung  nach  dem  Lumen  zu  erlangen  wie  die  vorderen  Dia- 
phragmen. 
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3.  Mißbildungen  und  Anomalien  der  Kehlkopfventrikel. 

Defekte,  Ventrikelsäcke  (Laryngocele  ventricularis),  abnorme  Ventrikel. 

Eine  sehr  unvollkommene  Bildung  der  Ventrikel  des 
Kehlkopfes  sah  Eppinger: 

Während  Stimmbänder  und  Epiglottisstiel  im  Larynx  eines  63  jährigen  Mannes 
kräftig  entwickelt  sind,  bestehen  die  Taschenfalten  nur  als  2  symmetrische,  flache 
Schleimhautwülste,  die  an  ihrer  gewöhnlichen,  hintern  Ansatzstelle  knaufartig  be- 
ginnen, von  da  den  aryepiglottischen  Falten  parallel  nach  vorn  und  aufwärts  ziehen, 
um  an  der  Epiglottis  auszulaufen.  Die  MoEGAGNischen  Taschen  werden  infolgedessen 
nur  durch  die  dadurch  umgrenzten,  flachgrubigen  Schleimhautfelder  dargestellt,  die 
vorne  breit  ineinander  übergehen. 

Viel  häufiger  und  wichtiger  sind  die  Verbildungen  der  Appendices 
der  Ventrikel.  Als  rudimentäre  Organe  zeigen  diese  Ventrikelblind- 
säcke die  Neigung  zu  starker  Variabilität.  Die  Variationen  betreffen 
das  Vorkommen  überhaupt  —  nach  Sclavunos  fehlen  sie  bei  ^/s  Proz. 
der  Erwachsenen,  nie  bei  Kindern,  —  ferner  die  Größe  und  Form, 
sowie  die  bilaterale  Symmetrie  dieser  vom  vordem  Teil  des  Ventrikel- 
daches ausgehenden  Blindsäcke.  Gelegentlich  überschreiten  sie  nach 
oben  die  Höhe  des  Schildknorpelrandes,  ja  sie  können  sogar  bis  zum 
Zungenbein  emporreichen  so  daß  sie  den  Boden  der  Valleculae 
vorwölben;  für  diese  weiten  Appendices  hat  Virchow^)  den  Namen 


1)  Nach  Hänsemann  (Arch.  f.  Lar.,  Bd.  IX,  S.  81,  1899)  in  5  Proz.  der  Fälle. 

2)  Die  krankh.  Geschwülste,  Bd.  III,  ö.  35. 
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„Laryngocele  ventricularis"  geprägt.  Dabei  ist  das  Li;men  schon  in 
der  Norm  vielfach  durch  Falten,  Buchten  und  Seitenarme  kompliziert 
In  nicht  sehr  häufigen  Fällen  nehmen  solche  Appendixdivertikel  eine 
stärkere  Entfaltung  und  stellen  dann  die  echten  Kehlsäcke  (Sacci 
ventriculares)  dar.  Mit  der  eigentlichen  Appendix  stehen  sie  meist 
durch  eine  engere,  stielartige  Fortsetzung,  seltener  durch  eine  weite 
Oelfnung  in  Zusammenhang.  Diese  Ventrikelsäcke  dehnen  sich  bald 
mehr  außerhalb  der  Kehlkopfwandung  aus,  bald  gegen  das  Kehlkopf- 
lumen oder  nach  beiden  Richtungen  zugleich;  darnach  wechselt  auch 
ihre  pathologische  Bedeutung.  Die  extralaryngealen  Ventrikel- 
säcke,  wie  sie  zuerst  Bennet,  dann  sehr  eingehend  Gruber  beschrieb, 
stülpen  sich  nach  außen  durch  das  Spatium  thyreohyoideum  hervor, 
in  dem  hintern  Teil  der 

Membran  über  den  ein-  J^^.  -   

tretenden  Gefäßen  und 
Nerv  gelegen,  wobei  sie 
vom  äußeren  Blatt  der 
Membran  einen  Ueber- 
zug  erhalten.  Sie  treten 
hinter  dem  Musculus 
thyreohyoideus  heraus 
und  wölben  sich,  mit  zu- 
nehmender Größe  bereits 
äußerlich  als  Luftsäcke 
wahrnehmbar ,  im  vor- 
dem Halsdreieck,  nur 
von  der  Halsaponeurose 
noch  bedeckt ,  hervor. 
Diese  Kehlsäcke,  die  bis 
zu  Kinderfaustgröße  ge- 
troffen wurden,  sind  bald 
nur  einseitig,  bald  dop- 
pelseitig und  dann  meist  von  verschiedenem  Umfang  vorhanden ;  in 
der  Regel  wurden  sie  bei  Erwachsenen  und  überwiegend  beim  männ- 
lichen Geschlecht  beobachtet.  Morphologisch  sind  sie  den  viel  um- 
fänglicheren Kehlsäcken  der  Anthropoiden  durchaus  homolog  (cf. 
Gruber,  Meyer).  Seltener  dehnt  sich  der  Ventrikelsack  gleichzeitig 
nach  außen  und  innen  aus;  er  wölbt  sich  dann  medianwärts  in 
die  aryepiglottische  Falte  und  das  Taschenband  hinein  und  erscheint, 
laryngoskopisch  mehr  oder  weniger  charakteristisch,  als  eine  halb- 
kugelige, blasige  Geschwulst,  die  den  Kehlkopfvorraum  zum  Teil 
ausfüllt  und  die  Glottis  bedeckt.  Gruber  beschreibt  ein  Anfangs- 
stadium in  Gestalt  eines  intralaryngealen  Nebensäckchens  zu  einem 
extralaryngealen  Kehlsack.  Am  seltensten  wird  ein  rein  intralaryn- 
gealer  Ventrikelsack  beobachtet. 

Besonders  eigenartig  ist  der  von  Kan  mitgeteilte  Fall:  Bei  einem  asphyktisch 
gestorbenen,  16  Tage  alten  Knaben  wölbten  sich  an  Stelle  der  Sinus  piriformes 
2  pralle  Luftsäcke  vor,  die  sich  nach  vorn  noch  unter  den  Zungengrund  erstreckten. 
Sie  komprimierten  das  Kehlkopflumen  zu  einem  engen  Spalt,  indem  sie  sich  auch 
nach  innen  ausdehnten ;  dadurch  waren  die  Taschenbänder  und  die  Kehlkopfventrikel 
völhg  verstrichen.  Auch  die  Stimmlippen  waren  kaum  abzugrenzen,  an  der  Stelle 
ihrer  vordem  Kommissur  bestand  ein  wenig  einspringendes  Diaphragma,  eine  kleinere 


Fig.  436.  Extralaryngeale  Ventrikelsäcke  (*). 
(Nach  SCLAVUNOS.)  l  Zungenbein,  2  Lig.  hyo-thyr. 
med.,  3  Art.  u.  Nerv,  laryng.,  ^  Schildknorpel. 


1)  cf.  Levinstein,  Arch.  f.  Laryng.,  Bd.  XXII,  S.  447,  1909. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  2.  53 
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Querfalte  darüber.  Offenbar  entsprechen  die  schleimhautbekleideten  Luftsäcke  stark 
aufgeblähten  Innern  Ventrikelsäckeu.  Wenn  auch  makroskopisch  keine  Verbindung 
mit  dem  Kehlkopflumen  nachgewiesen  werden  konnte,  so  bestand  doch  wahrschein- 
lich, wie  in  dem  BENDA-BoRCHERTschen  Fall,  ein  spaltförmiger,  ventilartig  schlie- 
ßender Verbindungskanal,  von  dem  aus  die  Ventrikelsäcke  durch  forcierte  Exspi- 
ration aufgeblasen  wurden,  wodurch  die  Anfälle  von  Atemstenose  und  der  plötzliche 
Tod  verursacht  wurden. 

Der  Bau  der  Kehlsäcke  entspricht  dem  der  Ventrikelappeudices ; 
sie  besitzen  also  eine  mit  geschichtetem  Flimmerepithel  bedeckte 
Schleimhaut,  die  reich  an  lymphocytären  Elementen  und  LymphfoUikeln 
ist,  die  sonst  reichlichen  Schleimdrüsen  pflegen  in  dem  extralarjoigealen 
Sackanteil  zu  fehlen. 

Genese:  Das  Auftreten  im  mittleren  Lebensalter  und  die  Be- 
vorzugung des  männlichen  Geschlechtes  schienen  zunächst  für  einen 
späteren  Erwerb  der  Bildungen  zu  sprechen.  Hansemann  nahm  für 
die  extralaryngealen  Kehlsäcke  eine  angeborene  oder  erworbene 
Schwäche  der  Membrana  thyreohyoidea  an,  und  stellte  die  Ventrikel- 
säcke als  Mißbildungen  auf  die  gleiche  Stufe  wie  die  Hernien.  Später 
wurden  die  Kehlsäcke  auch  im  frühen  Kindesalter  (Avellis,  Pear- 
SALL,  Kan)  und  sogar  schon  beim  Neugeborenen  (Sclavunos)  nach- 
gewiesen. Die  starke  Variabilität  der  Appendices,  die  Homologie  der 
Ventrikelsäcke  mit  den  Kehlsäcken  der  Anthropoiden  sind  weitere 
Stützen  für  ihren  angeborenen  Charakter,  Hansemann  ^)  selbst  be- 
obachtete eine  frühfetale  abnorme  Gestaltung  und  Größe  der  Appen- 
dices der  Ventrikel.  Speziell  für  die  extralaryngealen  Sackteile  führt 
Sclavunos  als  Beweis  für  ihre  Kongenitalität  an,  daß  sie  von  äußeren 
Aesten  der  obern  Kehlkopfarterie,  die  abgehen  bevor  diese  die  Thyreo- 
hyoidmembran  durchbohrt,  versorgt  werden,  während  bei  einer  sekun- 
dären Ausstülpung  zu  erwarten  wäre,  daß  innere  Aeste  diese  Rolle 
übernehmen  würden.  Man  darf  annehmen,  daß  die  Ventrikelsäcke 
viel  häufiger  sind,  als  es  nach  der  Kasuistik  den  Anschein  hat. 
Sclavunos  konnte  bei  eigens  darauf  gerichteten  Untersuchungen  unter 
500  Kehlköpfen  3  Fälle  von  extralaryngealen  Kehlsäcken  nachweisen. 
Klinisch  werden  die  Säcke  erst  manifest,  wenn  sie  aus  verschiedenen 
Ursachen  durch  Luft  aufgebläht  werden.  Alle  den  intralaryngealen 
Druck  erhöhende  Momente,  wie  Pressen,  heftiger  Husten,  das  Spielen 
von  Blasinstrumenten,  schweres  Heben  u.  a.  haben  sich  dazu  als 
geeignet  erwiesen;  dies  OlFenkundigwerden  der  Kehlsäcke  kann  bald 
plötzlich,  bald  mehr  allmählich  eintreten,  und  weiterhin  sind  alle  diese 
Momente  auch  ebenso  geeignet,  die  Säcke  zu  dehnen  und  zu  vergrößern. 

Schwieriger  ist  die  Frage  der  Entstehung  für  die  rein  intralaryn- 
gealen Kehlsäcke  zu  entscheiden.  Zweifellos  kommen  Fälle  vor,  wo 
durch  pathologische  Hindernisse,  wie  Tumoren,  Narben  Verzerrungen, 
der  Exspirationsstrom  gegen  die  MoRGAGNischen  Taschen  abgelenkt 
wird  und  die  Appendices  zu  Luftsäcken  aufbläst.  Solche  „sekundäre, 
symptomatische  Laryngocelen",  die  nach  Beseitigung  ihrer  Ursachen 
wieder  schwinden  können,  müssen  unterschieden  werden  von  den 
kongenital  großen  Appendices  oder  Appendixdivertikeln,  wenn  dies 
auch  nicht  in  jedem  einzelnen  Falle  und  ohne  anatomische  Untersuchung 
durchführbar  sein  wird.  Zusammenfassend  kann  man  also  sagen,  daß 
den  Kehlsäcken  des  Menschen  in  weitgehendem  Maße  angeborene 
Bildungsanomalien  zugrunde  liegen. 


1)  Loc.  cit. 
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Die  pathologische  Bedeutung  der  äußeren  Ventrikelsäcke 
ist  im  allgemeinen  gering,  meist  sind  sie  zufällige  Sektions-  oder 
klinische  Befunde;  bei  zunehmender  Größe  können  sie  lokale  Druck- 
beschwerden hervorrufen.  Die  Innern  Kehlsäcke  sind  viel  bedeutungs- 
voller; sie  beeinträchtigen  die  Stimmbildung,  bei  zunehmender  Auf- 
blähung führen  sie  zu  Atemstörungen,  die  in  2  Fällen  (Benda-Bor- 
CHERT,  Kan)  zur  unmittelbaren  Todesursache  wurden.  Schließlich 
liegen  Beobachtungen  vor,  daß  sich  in  Kehlsäcken  heftige,  langdauerude 
Entzüudungsprozesse  lokalisiert  haben  (v.  Hippel,  Ledderhose). 

Mehrfach  sind  jetzt  abnorme  ventrikelartige  Schleimhaut- 
taschen im  Kehlkopf  beschrieben  worden: 

HuTTER  fand  bei  einem  1 -jährigen  Kinde  eine  ausgedehnte,  teilweise  mit 
Plattenepithel  bekleidete,  prälaryngeale  Höhle,  die  durch  einen  von  der  Epiglottis- 
basis  bis  zum  obern  Cricoidrand  reichenden  Längspalt  mit  dem  Kehlkopflumen  in 
Verbindung  stand ;  gleichzeitig  war  eine  totale  Spaltung  der  Thyreoidplatten  vorhanden. 
Die  Höhle  ähnelt  nach  ihrer  Lage  außerordentlich  dem  3.  unpaaren  Ventrikel,  der  bei 
niedern  Affen  am  Kehldeckelansatz  die  Vorderwand  durchsetzt  und  sich  ventralwärts 
ausbuchtet.  Immerhin  ist  wegen  der  begleitenden  entzündlichen  Prozesse  die  kon- 
genitale Natur  der  Höhle  in  Hutters  Fall  nicht  einwandsfrei.  Brösicke  beschreibt 
eine  Schleimhautaussackung,  die  vorne  median  den  Schildknorpel  durch  eine  Lücke 
durchsetzt.  Er  hält  die  erbsgroße  Höhle  für  eine  Theromorphie  und  vergleicht  sie 
mit  dem  3.  Ventrikel,  dem  Sinus  subepiglotticus,  der  Einhufer.  Coupard  sah  eine 
ähnliche,  schleimhautbekleidete  Grube  wenig  über  der  vordem  Stimmbandanheftung. 
Doch  kommt  der  3.  unpaare  Ventrikel  weder  den  Anthropoiden  zu,  noch  ist  er  bis- 
her in  der  menschlichen  Ontogenese  nachgewiesen  worden.  Meyer,  der  eine  ähn- 
liche, wenn  auch  etwas  unregelmäßiger  gestaltete  Höhle  in  einem  tuberkulösen 
Kehlkopf  beschreibt,  möchte  auch  für  die  BRÖsiCKEsche  Beobachtung  die  Möglich- 
keit eines  pathologischen  Ursprungs  offen  lassen. 

Wenn  also  der  Beweis  für  das  Vorkommen  echter  dritter,  tierähn- 
licher Ventrikel  noch  durch  weitere  Beobachtungen  und  embryologische 
Untersuchungen  gestützt  werden  muß,  ist  es  andererseits  sichergestellt, 
daß  durch  tuberkulöse  perichondritische  Zerstörungsprozesse  median 
gelegene,  rein  pathologische  Laryngocelen  zustande  kommen 
können;  der  Sektionsbefund  Pelletiers  beweist  eine  solche  Genese, 
und  die  Befunde  Madelungs  und  Hutchinsons  werden  jetzt 
wohl  allgemein  in  diesem  Sinne  aufgefaßt  (cf.  v.  Hippel). 

Literatur. 

JEppinger,  H.,  Klehs'  Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  II,  1,  S.  6,  1880. 

Ventrikelsäcke: 

a)  extralaryngeal. 

Bennet,  Malformation  of  the  Larynx.  The  Dublin  Quaterl.  Journ.  of  med.  Science, 
Vol.  XL,  p.  4^7,  1865.    (A.)  '■). 

GrubeV)  W.,  Ueber  einen  Kehlkopf  des  Menschen  mit  teilweise  außerhalb  desselben  ge- 
lagerten seitlichen  Ventrikelsäcken  —  sacci  ventric.  extralaryngei  laterales  (Unicum, 
Gorilla-  und  Orang-Utangbildung).  Arch.  f.  Anat.,  Phys.  u.  wiss.  Med.,  S.  606, 
1874.  (A.) 

—  Kehlkopf  mit  teilweise  außerhalb  etc.  Virchows  Arch.,  Bd.  LXVII,  S.  S61,  1876.  (A.) 
* —  Ein  Kehlkopf  mit  etc.    Beobachtungen  aus  der  menschl.  u.  vergl.  Anat.,  Berlin  1879, 

8.  46.    (A.)    Zit.  V.  Hippel. 

—  Kehlkopf  mit  teilweise  etc.    Virchows  Arch.,  Bd.  LXXVIII,  S.  106,  1879.  (A.) 
Rüdinger,  Ueber  ungetvöhnlich  weite  Morgagnische  Ventrikel.    Monatsschr.  f.  Ohrenh., 

Bd.  X,  S.  m,  1876.    (A.)    (2  Fälle.) 
ParTcer,  R.,  Congenital  tumour  in  the  right  side  of  the  neck  rising  and  falling  with 
respiration.    Transact.  of  the  Clin.  Soc.  of  London,  Vol.  XIX,  p.  822,  1886.  (Kl,.) 

1)  A,  0  sind  anatomisch  bzw.  operativ  gesicherte,  Kl  rein  klinische  Beobach- 
tungen. 
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*Pantaloni,  Trais  cas  de  Chirurgie  du  Larynx.   Arch.  provinc.  de  Chir.,  T.  VI,  p.  540, 

1897.  (0.)    ZU.  V.  Hippel. 

*Pearsall,  Laryngocele,  a  case.  The  homeopathic  Eye,  Ear,  and  Throat  Jouryi.  N.-Y., 
Vol.  III,  p.  289,  1897.    (Kl.)    ZU.  v.  Hippel. 

Meyer,  Ed.,  lieber  die  Luftsäcke  der  Affen  und  die  Kehlkopf div er tikel  heim  Menschen. 
Arch.  f.  Laryng.,  Bd.  XII,  S.  1,  1902.    (A.)    (2  Fülle.) 

Herhold,  üeber  einen  Fall  von  Kehlsackhildung  am  Halse  (Laryngocele  Virchows). 
Deutsche  med.  Wochenschr..  1904,  S.  1609,  (Kl.) 

Boinet  et  Combes,  Sac  ventriculaire  extralaryngien  chez  l'homme.  Compt.  rend,  d.  l. 
Soc.  d.  Biolog.,  T.  LVI,  p.  5S5,  1904.  (A.) 

Sclavunos,  G.,  Ueber  die  Venirikularsäcke  des  Kehlkopfes  beim  erwachsenen  und  neu- 
geborenen Menschen  sowie  bei  einigen  Affen.  Anat.  Anz.,  Bd.  XXIV,  S.  511, 
1904.  (A.) 

Scheven,  O.,  Zur  Pathologie  der  Laryngocele.  Münch,  med.  Wochenschr.,  1908, 
8.  454.  (Kl.) 

Gugenheim,  J,,  Ueber  Kehlsackbildung  (Laryngocele).  Arch.  f.  Laryng.,  Bd.  XXIII, 
S.  5,  1910.  (Kl.) 

*BiirgeVf  H.,  Strottenhoofds  luchtzakken  bij  den  Mensch.  Nederl.  Tijdschr.  v.  Geneesk., 
1910,  ref.  Centralbl.  f.  Lar.,  Bd.  XXVII,  S.  S64,  1911.  (Kl.) 

b)  extra-  und  intralaryngeal. 

Ledderhose,  G.,  Ueber  einen  Fall  von  rechtsseitiger  Kehlsaekbildung.  Deutsche  Zeitschr. 

f.  Chir.,  Bd.  XXII,  S.  206,  1885.  (O.) 
*Beausoleil,   Sur  un  cas  de  laryngocele.    Rev.  de  Lar.,  d'Otol.   et  de  Rhin.,  15.  VIII. 

1894.    (Kl.)    Vorgest,  von  Mo u,r  e  1893  in  d.  Soc.  de  Med.  et  Chir.  de  Bordeaux. 

Zit.  V.  Hippel. 

Benda,  C,  und  Borchert,  F.,  Laryngocele  ventricularis  als  Todesursache.    Berl.  klin. 

Wochenschr.,  1897,  S.  687.  (A.) 
Avellis,  G.,    Ueber  Kehlkopfluftsäcke  beim  Menschen  (Laryngocele).    Arch.  f.  Laryng., 

Bd.  XIX,  S.  464,  1907.  (Kl.) 
cf.  auch  Sclavunos. 

c)  intralaryngeal. 

V.  Schrötter,  H.,  Laryngol.  Mitteilungen.    Monatsschr.  f.  Ohrenh.,  Bd,  XXXII,  8.  464, 

1898.  (Kl.) 

*Labarre,  Laryngocele  ventriculaire.  La  Presse  oto-lar.  beige  Bruxelles,  1906,  S.  97. 
(Kl.)    Zit.  V.  Hippel. 

Kan,  F.,  Larynxluftsäcke  bei  einem  Kind  von  16  Tagen.    Zeitschr.  f.  Lar.  u.  Rhin.  u. 

Grenzgeb.,  Bd.  I,  8.  51,  1908.  (A.) 
V.  Hippel,  It.,  Ueber  Kehlsackbildung  beim  Menschen  (Laryngocele  ventricularis).  Deutsche 

Zeitschr.  f.  Chir.,  Bd.  CVU,  S.  477,  1910.    (0.)  Lit. 

Abnorme  Ventrikel: 

Coupard,  G.,   Sur  une  disposition  singuliere  de  la  partie  laryngienne  du  cartilage 

thyreoide.     Ventricule   anterieur  supplementaire  du  Larynx.    Rev.  mens,  de  Lar., 

d'Ot.  et  de  Rhin,  de  Moure,  T.  III,  p.  74,  1883. 
Brösicke,  G.,  Ueber  einen  Fall  von  medianem  Ventriculus  laryngis  tertius.  Virchows 

Arch.,  Bd.  XCVIII,  S.  S4S,  1884.    (Abgeb.  bei  Meyer.) 
Hutter,  F.,  Ein  Beitrag  zu  den  Mißbildungen  des  Kehlkopfes.   Wien.  klin.  Wochenschr., 

1908,  S.  589. 


Petit,  L.  R.,    Des  tumeurs  gazeuses  du  cou.    Rev.  de  Chir.,   T.  IX,  p.  97,  1889. 

(Bibliographie  der  Luftgeschwiilste.) 
Koutnile,  A.,  Des  tumeurs  gazeuses  du  cou.    These  de  Paris,  1896, 

Die  mehrfach  zitierten  Beobachtungen  von  Larrey,  Fischer,  Salis  Cohn, 
Eldridge,  Veiss,  Schilling-Henle  ,  LÖVI  gehören  nach  den  kritischen  Aus- 
führungen V.  Hippels,  denen  ich  mich  hierin  völlig  anschheße,  nicht  hierher; 
V.  Hippel  bezweifelt  weiter  noch  den  Fall  Parker  und  schaltet  den  KANschen 
Fall  als  atypisch  aus. 

Sekundäre  ventrikuläre Laryngocelen  sind :  Musehold, Berl.  klin.  Wochenschr,, 
1895,  S.  1097 ;  Fränkel,  Diskuss.,  ibid. ;  Gakel  in  Glucksberg,  Contr.  ä  l'^tud.  d. 
laryngocfeles,  These  de  Lyon,  1904;  Eauge,  Annal.  d.  malad,  de  l'oreille,  du  lar., 
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T.  XXIII,  1897;  Mamlock,  Ueber  Elephant.  u,  Laryngocele,  In.-Diss.  Breslau,  1899; 
Alexander,  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1901,  S.  838;  C.  Tervaert,  Arch.  intern,  de 
Lar.,  d'Otol.  et  de  Rhin.,  T.  XI,  S.  158,  1901. 

PathologischeLaryngocelen:  Hutchinson,  Med. Tim.  and  Gaz.,  30.  III. 
1861;  Madelung,  Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  XL,  S.  630,  1890;  Pelletier,  Contrib. 
a  r4t.  d.  Laryngoc^es,  Th^se  de  Paris,  1900. 

4.  Anomalien  der  Stimmbänder 

Salvi  bezeichnet  als  Sulcus  vocalis  eine  Varietät  der  Plicae 
vocales,  die  in  einer  dem  Ventrikel  parallel  laufenden  Längsfurchung 
der  Stimmbänder  besteht  und  die  er  häufiger  bei  Degenerierten  fand. 
Einen  beiderseits  sehr  ausgesprochenen  Sulcus  vocalis  beschreibt 
Oertel  als  angeborene  Spaltbildung  der  Stimmbänder. 
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Salvi,  O.,  Di  alcune  anomalie  della  laringe  humane.  Archiv,  di  Psichiatria  etc., 
T.  XXII,  p.  369,  1901. 

Oertel,  Ueber  Mißbildungen  des  Larynx  und  der  Trachea  mit  einem  Fall  von  ange- 
borener Spaltbildung  der  Stimmbänder.    Zeitschr.  f.  Laryng.,  Bd.  IV,  S.  125,  1911, 

5.  Bildungsstörungen  des  Kehlkopfskelettes. 

a)  Mißbildungen  und  Anomalien  des  Schildknorpels. 

So  häufig  Varietäten  und  Anomalien  sich  am  Schildknorpel  finden, 
so  selten  sind  schwerere  Mißbildungen  desselben.  Ein  völliger  Defekt 
bei  im  übrigen  gut  gebildetem  Kehlkopf  ist  bisher  nicht  bekannt. 
Sehr  selten  fehlt  die  knorpelige  Bildung  des  Mittelstücks 
(Semon);  infolge  der  nur  membranösen  Vereinigung  greifen  die 
Seitenplatten  übereinander  und  sind  gegeneinander  verschieblich, 
laryngoskopisch  machte  sich  eine  NiveaudilFerenz  der  Stimmbänder 
bemerkbar.  Weiter  beschreibt  Hutter  eine  totale,  ventrale  Spaltung 
des  Thyreoids,  die  mit  einem  ventralen,  medianen  Ventrikel  kom- 
biniert war,  bei  einem  1-jährigen  Kinde.  Hier  anzuschließen  wäre 
die  Beobachtung  Gurlts  2)  an  einem  Kalbsmonstrum,  hier  bestand 
der  Schildknorpel  aus  3  getrennten  Stücken,  2  seitlichen  und  einem 
medianen,  vielleicht  dem  Intermediärknorpel  entsprechenden  Abschnitt. 

Die  häufigsten  Verbildungen  des  Schildknorpels  betreffen  die 
ursprünglichen  Zusammenhänge  mit  dem  Zungenbein.  Da  fötal  die 
Enden  des  3.  und  4.  Visceralbogens,  die  großen  Zungenbeinhörner 
und  .oberen  Schildknorpelhörner,  eine  Zeitlang  noch  knorpelig,  nach 
SouLiE  und  Bardier  wenigstens  noch  vorknorpelig  zusammenhängen, 
können  durch  verstärkte  Rückbildung  oder  Erhaltenbleiben  dieser 
Verbindungen  eine  Reihe  von  Anomalien  entstehen. 

Nach  ScHULTZE,  der  diese  Verbildungen  zusammengestellt  hat, 
fehlen  die  oberen  Hörner  des  Schildknorpels  in  3,2  Proz.  der 
Fälle,  links  häufiger  als  rechts,  selten  beidseitig.    Sind  sie  völlig 


1)  GiBB  schildert  aus  der  ersten  Zeit  der  Laryngoskopie  (Transact.  of  the  path. 
Soc.  of  London,  Vol.  XIV,  p.  12,  1863)  ein  völliges  Fehlen  der  Stimmbänder  bei 
einem  Taubstummen,  verbunden  mit  einer  eigentümlichen,  möglicherweise  durch  eine 
Laryngocele  hervorgerufenen  Auftreibung  einer  aryepiglottischen  Falte.  Doch  sind 
seine  Beschreibungen  zu  ungenau;  auch  hat  sich  seine  Angabe,  daß  bei  angeborener 
Taubstummheit  sich  häufiger  als  sonst  Mißbildungen  des  Kehlkopfes  fänden,  nicht 
als  stichhaltig  erwiesen. 

2)  Ueber  tierische  Mißgeburten,  Berlin  1877. 


798 


Kapitel  VIII. 


defekt,  so  fehlen  auch  die  seitlichen  Hyoid-thyreoidbänder :  gewöhn- 
lich aber  findet  sich  bei  diesem  Defekt  im  Ligam.  thyreohyoideum 
laterale  als  Rest  des  Zusammenhanges  ein  mehr  oder  minder  langes 
Knorpelstäbchen,  das  die  Länge  des  Cornu  superius  erreichen  kann 
und  das  dort  die  bekanntlich  in  der  Hälfte  der  Norm  vorhandene 
Cartilago  triticea  dann  vertritt. 

Andererseits  können  die  Schildknorpelhörner  sich  in  syndesmo- 
tischer,  gelegentlich  sogar  in  echter  Gelenkverbindung  (Debierre) 
mit  den  großen  Zungenbeinhörnern  erhalten,  wobei  sie  dann  bei  der 
zunehmenden  Entfernung  dieser  Skelettstücke  im  Verlauf  des  Descensus 

der  Atmungsorgane  sich  stark  verlängern 
müssen. 

Da  der  Schildknorpel  bei  seiner  An- 
lage so  in  das  Hyoid  hineingeschoben  ist, 
daß  dies  ihn  ventral  umgreift,  ist  auch 
das  Bestehen  einer  anderen,  mehr  late- 
ralen Hyothyreoidverbindung 
verständlich;  Luschka,  Gruber,  Jurasz 
haben  über  einseitiges,  Batujew  über 
doppelseitiges  Vorkommen  dieser  sel- 
tenen Anomalie  berichtet.  Etwa  von  der 
Mitte  des  oberen  Randes  einer  Thyreoid- 
platte  erhebt  sich  ein  kurzer,  breiter 
Fortsatz,  der  mit  dem  Unterrand  des 
großen  Zungenbeinhorns  in  Gelenkver- 
bindung steht.  Dadurch  ist  das  Hyoid 
am  Schildknorpel  beim  Descensus  fixiert, 
so  daß  das  große  Zungenbeinhorn  an 
der  Verbindungsstelle  winkelig  einknickt. 
Das  Hornende  ist  vom  Knick  ab  steil 
nach  oben  gerichtet  und  auch  das  obere 
Thyreoidhorn,  das  wie  in  Luschkas  Fall 
auch  völlig  fehlen  kann,  wird  etwas  aus 
seiner  normalen  Richtung  abgelenkt.  Die 
Membrana  thyreohyoidea  ist  verkürzt 
und  durch  das  abnorme  Gelenk  in  2 
ungleiche  Hälften  geteilt. 

In  seltenen  Fällen,  wie  sie  Dittrich 
beschreibt,  bleibt  die  ventrale  Ueber- 
lagerung  des  Schildknorpels  durch  das 
Zungenbein  dauernd  erhalten;  es  kann 
sich  dabei  zwischen  Zungenbeinkörper  und  der  Prominentia  laryngis 
(thjTeoideae)  ein  Gelenk  ausbilden. 

Eine  abnorme  Crico-thyreoidverbindung  schildert  Gruber.  Hierbei 
streben  sich  artikulierende  Fortsätze  der  beiden  Knorpel  entgegen,  die 
rahmenartig  das  Ligamentum  conicum  (crico-thyr.)  umgreifen. 

Das  Erhaltenbleiben  eines  Foramenthyreoideum,  das  manch- 
mal beidseitig,  selten  verdoppelt  vorkommt,  ist  so  häufig,  daß  es  noch 
in  den  Bereich  der  Variationsbreite  der  Norm  fällt,  auch  partielle  Rück- 
bildung, so  daß  es  als  äußere  Grube  erscheint,  wird  beobachtet  (Gruber). 

Störungen  der  postembryonalen  Entwickelung  fallen  in  die  Zeit 
des  Pubertätswachstums  des  Kehlkopfes  und  bevorzugen  daher  das 
männliche  Geschlecht.    Hierher  gehören  die  Asymmetrien  der 


Fig.  437.  Abnorme  Hyothy- 
reoidverbindung. (Nach  Lusch- 
ka.) ^  abnormes  öchildlfnorpel- 
horn ,  5  winklig  eingeknicktes 
großes  Zungenbeinhorn.  7  Wei- 
zen knorpel.  8  Lig.  hyothyreoidum 
lat.  an  Stelle  des  fehlenden 
oberen  Schildknorpelhorns. 
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Seiteuplatten:  bei  den  seltenen  stärkeren  Graden  erscheint  die 
kleinere  Platte  wie  eingedrückt,  und  auch  im  Kehlkopfinnern  macht 
sich  die  Ungleichheit  in  der  Konfiguration  der  Stimm-  und  Taschen- 
bänder wie  der  Ventrikel  bemerkbar  (Zuckerkandl).  Vielleicht  ge- 
hört auch  die  von  Driver  beschriebene  Asymmetrie  des  Kehlkopf- 
innern hierher. 

Henle  sah  an  einem  starken  männlichen  Kehlkopf  eine  beträcht- 
liche Verbreiterung  des  Mittelstückes  des  Schildknorpels, 
was  wohl  gleichfalls  als  postnatale  Bildungsstörung  aufzufassen  ist. 
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b)  Mißbildungen  und  Anomalien  des  Ring-  oder  Gieß- 
beckenknorpels. 

Eine  totale  Aplasie  des  Ringknorpels  oder  der  Aryknorpel  bei 
sonst  gut  gebildeten  Atmungsorganen  ist  nicht  bekannt;  dagegen  hat 
Trumpf  einen  sehr  weitgehenden  Defekt  des  Cricoids  beobachtet: 

Bei  einem  1^/^ -jährigen  Kinde  war  vom  ganzen  Ringknorpel  eigentlich  nur  der 
proximale  Teil  der  Platte  vorhanden,  mit  dem  die  Arytänoide  artikulierten;  daneben 
fehlten  noch  die  ventralen  Mittelstücke  der  beiden  ersten  Tracheairinge.  Die  fehlende 
Laryngo-tracheal-Verbindung  war  durch  eine  Bindegewebsmembran  dargestellt,  die 
hinten  mit  dem  Oesophagus  fest  verbunden  war.  Die  nebenbei  im  untern  Kehlkopf- 
raum vorhandenen  Schleimhauttaschen,  die  Teumpp  ebenfalls  für  kongenital  hält, 
sind  wohl  doch  zusammen  mit  den  narbigen  Schleimhautveränderungen  im  obern 
Teil  der  Trachea  als  Folgen  der  langen  Intubation  zu  betrachten. 

Bei  unvollständigem  Abschluß  der  Atemrinne  [wie  z.  B.  in  dem 
ScHMiTschen  Falle]  ^)  bleibt  damit  auch  der  hintere  Schluß  des  Ring- 
knorpels aus;  einen  Defekt  der  Ringknorpelplatte  als  selbständige 


1)  Lit.  bei  Kap.  I,  1. 
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Mißbildung  habe  ich  in  der  Literatur  nicht  gefunden.  In  seltenen 
Fällen  erhebt  sich  vom  obern  Ende  der  Cricoidplatte  eine  Knorpel- 
zacke, an  deren  Spitze  die  Ligamenta  cricocorniculata  sich  anheften 
(Gruber)  ;  daraus  geht  hervor,  daß  es  sich  hierbei  um  eine  Verbindung 
der  Procricoidknorpel  (Interarytänoidknorpel)  mit  der  Ringknorpelplatte 
handelt  (Fr.  Merkel).  Die  Zusammenhänge  des  Cricoids  mit  dem 
Trachealskelett  seien  zusammen  mit  den  Anomalien  des  Tracheal- 
skeletts  )  besprochen. 

Von  den  Aryknorpeln  ist  außer  ihrer  Asymmetrie  noch  die  häufige 
Abspaltung  von  kleinen  Knorpelstückchen  am  Lateralrand,  die  (hintern) 
Sesamoidknorpel  Luschkas,  zu  erwähnen.  Wie  diese  gehören 
auch  die  verschiedenen  Ausbildungsgrade  der  WRiSBERGschen 
Knorpel  und  deren  Vorkommen  überhaupt  noch  in  die  Variations- 
breite der  Norm. 

Bezüglich  der  starken  Verbildungen  des  Kehlkopfskeletts  bei  den 
Atresien  sei  auf  Kap.  II,  2  verwiesen. 
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6.  Die  angeborenen  Cysten  und  Geschwülste  des  Kehlkopfes. 

Ein  kleines  Kontingent  der  nicht  seltenen  Larynxcysten  ist  an- 
geboren oder  entsteht  wenigstens  auf  angeborener  Grundlage.  Solche 

Cysten  wurden  schon  bei  der  Geburt 
von  einer  Größe  getrolFen,  daß  sie 
durch  Verlegung  des  Kehlkopfeingaugs 
ein  extrauterines  Weiterleben  unmög- 
lich machten  (Edis,  Cheweny)  ;  in 
andern  Fällen  führt  erst  das  spätere 
Wachstum  der  Cyste  nach  Wochen, 
Monaten  oder  in  den  ersten  Lebens- 
jahren den  Tod  der  Kinder  herbei 
(Salomon,  Rothschild,  Beck;  Aber- 
crombie?).  Es  existieren  schließlich 
auch  Kehlkopfcysten,  die  zwar  bereits 
im  Embryonalleben  entstanden  oder 
wenigstens  dort  angelegt  waren,  aber 
erst  im  spätem  Leben  in  Erscheinung 
treten;  diese  Gruppe  der  „embryo- 
nalen" Cysten  wurde  zuerst  von  Louys 
von  den  erworbenen  Epithelcysten  des 
Larynx  abgegrenzt,  Kahler,  Glas 
u.  a.  haben  unsere  Kenntnis  über 
diese  Cystenart  weiter  bereichert.  Die 
bisher  angegebenen  Unterscheidungs- 
kriterien, der  Befund  von  ortsfremden 
Epithelformen,  von  eigenen  Drüsen  in  der  Wand,  der  Nachweis  einer 
besondern  elastischen  Faserschicht  und  endlich  die  Uebereinstimmung 


Fig.  438.  Angeborene  Kehl 
köpf  Cyste.   (Nach  öalomon.) 


1)  Kap.  III,  5. 
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in  Sitz  und  Bau  mit  sicher  kongenitalen  Cysten,  sind  im  Einzelfall  nicht 
immer  zur  Diagnose  ausreichend  und  bedürfen  daher  eines  weitern  Aus- 
baus. Das  von  Louys,  Glas  angegebene  Merkmal  des  Vorhandenseins 
von  Knorpel  in  der  Cystenwand  kann  einstweilen  nicht  als  stichhaltig 
betrachtet  werden,  da  bei  den  zugrunde  liegenden  Beobachtungen  der 
Nachweis  fehlt,  daß  das  in  der  exstirpierten  Cystenwand  aufgefundene 
Knorpelstück  nicht  dem  Kehlkopfskelett  (Epiglottis,  WniSBERGscher  K.) 
angehört.  Die  Auskleidung  der  Cyste  mit  geschichtetem  Plattenepithel, 
Flimmerepithel  oder  beiden  nebeneinander  genügt  wenigstens,  um 
sie  von  den  häufigsten  Larynxcysten,  den  Retentionscysten  der  Schleim- 
drüsen, zu  unterscheiden.  Die  bisher  beobachteten  angeborenen 
Kehlkopfcysten  saßen  an  Epiglottis,  arj'epiglottischen  Falten,  seitlicher 
Kehlkopfwand,  Ligamentum  thyreocricoideum. 

Genese:  Die  angeborenen  Kehlkopfcysten  entstehen  wohl  alle, 
obzwar  auch  die  Bildung  kongenitaler  Retentionscysten  möglich  wäre, 
auf  dem  Boden  von  Entwicklungsstörungen;  man  könnte  sie  also 
nach  ihrer  Genese  als  „dysontogenetische"  von  den  andersartigen 
Larynxcysten  scheiden.  Für  den  SALOMONschen  Fall  konnte  ich  durch 
Untersuchung  der  Schnittserie  den  Nachweis  führen,  daß  die  Cyste 
einer  Abschnürung  von  der  Appendix  eines  Kehlkopfventrikels  ihre 
Entstehung  verdankt.  Maßgebend  für  diese  Auffassung  war  die  ge- 
nauere Topographie,  die  Uebereinstimmung  im  Bau  mit  der  Appen- 
dixwand und  die  Analogie  in  Lage  und  Ausdehnung  mit  den  intra- 
laryngealen  Kehlsackbildungen ;  ich  stehe  nicht  an,  für  die  LouYSsche 
Beobachtung  wegen  der  weitgehenden  Uebereinstimmung  in  Bau  und 
topographischer  Ausbreitung  die  gleiche  Entstehungsart  anzunehmen 
und  in  den  Fällen  von  Cheweny  und  Rothschild  für  möglich  zu 
halten.  Louys  selbst  ist  für  eine  brauchiogene  Abstammung  ein- 
getreten; nach  der  Lage  der  Cysten  kämen  hierbei  nur  die  3.  und  4. 
(ev.  5.)  Schlundtaschen  (Kiemenspalten)  in  Betracht,  die  von  der 
Gegend  des  spätem  Recessus  piriformis  ausgehen.  Allein  es  wäre  zu 
erwarten,  daß  die  daraus  sich  bildenden  Cysten  und  Fisteln  lateral- 
wärts  in  der  seitlichen  Halsregion  in  Beziehung  oder  Nachbarschaft 
der  aus  ihrer  Epithelauskleidung  entstehenden  Organe,  Thymus,  Epithel- 
körper (sog.  laterale  Schilddrüsenanlagen)  sich  fänden,  wie  dies 
Hammah  ^)  für  eine  derartige  Halsfistel  nachgewiesen  hat.  Zu  keiner 
Zeit  des  Embryonallebens  treten  die  Schlundtaschen  in  nähere  Be- 
ziehung zum  Kehlkopf  selbst;  sie  kommen  deshalb  auch  für  die  Genese 
der  Larynxcysten  nicht  in  Betracht.  Der  Ductus  thyreoglossus  ist  von 
Louys,  Beck  u.  a.  als  weitere  Ausgangsmögliclikeit  für  Kehlkopf- 
cysten erwähnt ;  in  der  Tat  könnten  cystische  Abkömmlinge  desselben 
vom  Zungengrund  aus  oder  durch  die  Gefäßlücken  der  Membrana 
thyreocricoidea  Beziehungen  zum  Larynx  gewinnen.  Die  Cysten  des 
Ductus  thyreoglossus  zeichnen  sich  durch  den  raschen  Wechsel  von 
Platten-  und  Zylinderepithel,  sowie  durch  versprengtes  Schüddrüsen- 
gewebe  in  ihrer  Umgebung  aus,  wonach  bei  fraglichen  Cysten  dieser 
Art  also  zu  fahnden  wäre.  Sicher  nachgewiesen  sind  Larynxcysten 
dieser  Genese  bisher  nicht.  Denkbar  wäre  es  ferner,  daß  auch  manche 
prälaryngeale  Flimmerepithelcysten  von  den  Ventrikelappendices  stam- 
men, die  ja  gelegentlich  bis  an  den  Boden  der  Valleculae  emporreichen. 


1)  Zieglers  Beiträge,  Bd.  XXXVI,  S.  506,  1904. 
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Die  Paarigkeit  der  Epiglottisanlage  (Kahler)  kann  nicht  für  die 
Entstehung  von  Kehldeckelcysten  verwertet  werden,  da  sie,  wenn  sie 
überhaupt  vorhanden  ist,  höchstens  rasch  vorübergehend  als  eine 
leichte,  mediane  Furchung  des  primären  Epiglottiswulstes  in  der 
Bildungsgeschichte  erscheint.  Ebensowenig  ist  die  von  Glas  entwickelte 
Anschauung  entwicklungsgeschichtlich  gestützt,  wonach  die  Gegend 
der  embryonalen  Larynxcysten  besonders  disponiert  sei  für  die  Ent- 
stehung von  teratoiden  und  cystischen  Bildungen,  da  hier  ein  Treif- 
punkt  von  verschiedenen  Keimblättern  sei ;  denn  das  Epithel  der  ganzen 
in  Betracht  kommenden  Area  gehört  dem  Entoderm  an.  Immerhin  ist 
bei  den  komplizierten  Bildungsvorgängen  des  Kehlkopfeingangs  Gelegen- 
heit genug  zur  Abschnürung  von  Epithelkeimen  gegeben,  die  zur 
Entstehung  einfacher  Platten-  oder  Zylinderepithelcysten  führen  kann, 
die  den  Epidermoiden  der  Haut  beispielsweise  fissuraler  Herkunft 
analog  wären  (Kahler).  Es  erscheint  mir  also  wahrscheinlich,  daß 
die  dysontogenetischen  Larynxcysten  von  verschiedener  Abstammung 
sein  können. 

Die  häufigste  Geschwulstform  des  Stimmorgans  und  der  Luftröhre, 
die  Papillome,  können  schon  bei  der  Geburt  vorhanden  sein;  in 
der  Mehrzahl  entstehen  sie  erst  nach  der  Geburt,  aber  häufig  so  früh 
und  ausgedehnt,  daß  eine  angeborene  Grundlage,  deren  Natur  noch 
nicht  erkannt  ist,  anzunehmen  ist.  Nach  Hansemann  ^)  ist  auch  He- 
redität mehrfach  festgestellt  worden. 

Die  laryngealen  Strumen  sollen  zusammen  mit  denen  der  Tra- 
chea behandelt  werden. 
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*  Edis,  Cyst  in  the  larynx  from  an  infant.     Transact.  o/.  the  obstetr.  Soc.  of  London, 

Bd.  XVIII,  S.  2,  1877,  zit.  Lannelongue  et  Achard,  Traite  des  Jcystes  congenitaux. 
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Kahler,  O.,  Ein  Beitrag  zur  Genese  der  Epiglottiscysten.    Arch.  für  Laryng.,  Bd.  XVII, 
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7.  Postembryonale  Entwicklimgsstörungen  des  Kehlkopfes  im  ganzen. 

Das  Pubertätswachstum  des  männlichen  Kehlkopfes  steht  in  Korre- 
lation mit  der  Ausbildung  der  Geschlechtsdrüsen.  Es  bleibt  daher 
aus  bei  Aplasie  und  Hypoplasie  der  Keimdrüsen,  sowie  bei  Kastration 
in  der  Jugend.  Schon  eine  Minderentwicklung  nur  eines  Hodens 
kann  das  Kleinbleiben  des  männlichen  Kehlkopfes  zur  Folge  haben 
(Albers).  Der  Kastratenkehlkopf  nähert  sich  in  seinen  Ausmaßen 
dem  weiblichen  Stimmorgan,  in  der  Verknöcherung  steht  er  noch 
hinter  diesem  zurück  (Gruber). 

Andererseits  wird  gelegentlich  beobachtet,  daß  der  Kehlkopf  des 
Weibes  im  Klimakterium  einen  männlichen  Habitus  annimmt,  oder 
daß  bereits  in  der  Pubertät  des  Weibes  ein  verstärktes  Wachstum 
mit  männlicher  Stimmbildung  sich  bemerkbar  macht  (Hansemann). 

Literatur. 

Gruhev,  W.,  Untersuchung  einiger  Organe  eines  Kastraten.    Arch.  f.  Anat.  Physiologie 

(Müllers)  1847,  S.  463. 
Meckel,  Albers,  Hansemann,  Jurasz,  Lit.  bei  Kap.  I. 

Scheier,  Kehlkopfverknöcherung  bei  Eunuchen  (Röntgendurchleuchtung).  Berl.  lar.  Ges., 
7,  Juni  1901,  cf.  Centralbl.  f.  Lar.,  Bd.  XVII,  S.  585,  1901. 

Tandler,  J.  und  Gross,  S,,  üeber  den  Einfluß  der  Kastration  auf  den  Organismus. 
Arch.  /.  Entwicklungsmechanik  d.  O.,  Bd.  XXVII,  S.  35,  1909. 

III.  Die  Mißbildungen  der  Luftröhre. 

In  diesem  Abschnitt  sollen  im  wesentlichen  die  Bildungsstörungen 
der  Luftröhre  behandelt  werden,  deren  teratogenetischer  Terminations- 
punkt  erst  in  die  Zeit  nach  Sonderung  der  Respirationsanlage  in 
ihre  einzelnen  Abschnitte  fällt.  Doch  seien  auch  die  früher  ein- 
setzenden Bildungsstörungen  hier  noch  einmal  kurz  zusammengestellt. 

1.  Defekte  der  Luftröhre. 

Ein  totaler  Defekt  der  Luftröhre  findet  sich  so  gut  wie  nur  bei 
schweren  sonstigen  defekten  Fötalbildungen,  z.  B.  den  (acephalen) 
Acardiern,  dabei  können  in  seltenen  Fällen  andere  Teile  des  Atmungs- 
apparates, z.  B.  die  Lungen,  gebildet  sein.  Meist  werden  hier  die 
bereits  von  Meckel  erwähnten  Fälle  zitiert: 

Blanchot  sah  in  einem  solchen  Falle  die  (Bifurlration  und)  Lungen  unmittel- 
bar mit  dem  Kehlkopf  verbunden,  ähnhch  scheint  auch  die  Beobachtung  von  Klein 
gewesen  zu  sein.  In  Giliberts  Falle  fehlte  die  Trachea  völlig  trotz  regelmäßiger 
Bildung  der  Lunge.  Collomb  vermißte  bei  seiner  synoten  Cyclopie  trotz  Vor- 
handensein der  Lunge  Luftröhre  und  KehUsopf. 

In  diesen  Fällen  ist  der  Mangel  nur  eine  Teilerscheinung  der 
schweren  Defekte  des  Hals-  und  Kopfteiles  des  Foetus,  zum  Teil 
kommen  für  die  Genese  dieser  Fehlbildung  auch  sekundäre  Rück- 
bildungsvorgänge in  Betracht. 

Hier  reiht  sich  dann  weiter  das  von  Beneke  beschriebene,  oben  (S.  776)  er- 
wähnte Präparat  an,  wo  bei  Totaldefekt  der  Trachea  die  Bifurkation  aus  dem  unteren 
Oesophagus  entsprang,  über  die  übrige  Körperbildung  ist  hier  nichts  bekannt. 
CoLBY  erwähnt  Yurz  einen  Totaldefekt  der  Trachea  bei  einem  Neugeborenen,  bei 
dem  der  Glottisspalt  in  einen  kurzen  Blindsack  endet,  ohne  daß  eine  sonstige  Miß- 
bildung besteht. 
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Auch  sonst  kommt  bei  Störung  der  Halsbildung  eine  abnorme  Kürze  der 
Trachea  vor,  z.  B.  in  dem  Falle  Arnolds^)  einer  Synotie  mit  sackiger  Ektasie  der 
Schlundtrommelhöhle,  hier  ist  die  Trachea  nur  22 — 23  mm  lang. 

Ueber  abnorme  Kürze  oder  Verlängerung  der  Trachea  als  selbst- 
ständige Mißbildungen  habe  ich  in  der  Literatur  keine  Beobachtung 
gefunden. 

Die  ösophagotrachealen  Kommunikationen  sind  bereits  oben  (S.  778) 
behandelt. 
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*Blanchot,  Acta  nat.  curios.  an.  IX,  p.  350. 

*K.lein,  Monstror.  quorund.  descript.,  SUiUgart,  p.  23. 
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2.  Angeborene  Atresie  und  Stenose  der  Luftröhre. 

Sehr  selten  finden  sich  in  der  Trachea  quere  Unterbrechungen 
oder  Verengerungen  der  Lichtung.  Mehr  oder  minder  sind  alle  Wand- 
teile von  der  Verbildung  beeinflußt.  Die  Entstehung  dieser  Bildungs- 
störung muß  daher  in  eine  frühe  Zeit  der  Trachealbildung  verlegt 
werden,  immerhin  braucht  man  aber  nicht  auf  frühere  Zeiten  als  die 
Vollendung  der  trachealen  Abschnürung  zurückzugehen.  Inwieweit 
die  Störung  als  Hemmungsbildung  (Bestehenbleiben  fötaler  Epithel- 
verklebung)  aufgefaßt  werden  kann,  oder  ob  eventuell  später  ein- 
wirkende entzündliche  oder  andere  Prozesse  ätiologisch  heranzuziehen 
sind,  könnte  nur  von  Fall  zu  Fall  entschieden  werden,  insbesondere 
durch  eingehende  mikroskopische  Untersuchungen,  die  bisher  kaum 
vorliegen. 

Otto  fand  bei  einem  A(nen-)cephalus  die  Luftröhre  komprimiert  imd  innen 
verwachsen,  die  Atresie  ist  hier  wohl  als  sekundäre  Bildungsstörung  aufzufassen. 
Im  Falle  Eossis  betrifft  die  Atresie  den  Larynx  und  die  Stammbronchien,  die  Trachea 
selbst  ist  offen. 

Hier  sei  erwähnt,  daß  selten  auch  an  weiter  kaudalwärts  ,"ge- 
legenen  Partien  des  Tracheobronchialbaums  angeborene  Atresien 
sich  finden,  so  fand  Oberwartha)  blinde  Endigung  eines  Haupt- 
bronchus  neben  Hypoplasie  dieser  Lunge,  weiter  spielen  Atresien  oft 
multipler  Art  eine  wichtige  Rolle  im  Bild  der  fötalen  Bronchiektasie 
(s.  diese). 

Ueber  kongenitale  Stenosen  der  Trachea  liegt  bereits  eine 
kleine  Anzahl  zum  Teil  neuerer  Beobachtungen  vor.  Es  handelt  sich 
stets  um  Kinder,  die  schon  von  Geburt  an  Zeichen  der  Verengerung 
der  Atemwege  darboten  und  dann  im  Alter  von  3 — 6  Monaten  den 
direkten  oder  indirekten  Folgen  ihrer  Atemstörungen  erlagen.  In 
allen  3  Fällen  saß  die  Stenose  in  der  unteren  Hälfte  der  Trachea. 
Die  anatomische  Veränderung  und  daher  auch  die  Genese  war  in 
allen  Fällen  etwas  verschieden. 

Gregor  beschreibt  eine  l^/j  cm  lange  Verengerung  fast  in  der  Mitte  der  Luft- 
röhre, die  wesentüch  den  schleimhäutigen  TeU.  der  Wand  betrifft,  der  innerhalb 
dieser  Partie  blaß,  glatt  und  verdickt  erscheint.    Vom  9. — 14.  Knorpelring  fehlt  der 


1)  ViRCHOWs  Arch.,  Bd.  XXXVIII. 

2)  Literatur  bei  Hypoplasie  der  Lunge. 
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membranöse  Teil  völlig,  um  nach  oben  und  unten,  schmal  beginnend,  bald  wieder 
seine  gewöhnliche  Breite  zu  erlangen.  Mikroskopisch  zeigt  die  Schleimhaut  an  der 
Stenose  keine  Spur  einer  vorhandenen  oder  abgelaufenen  Entzündung.  Man  könnte 
sich  vorstellen,  daß  eine  primäre  mangelhafte  Bildung  des  mesenchymalen  Anteils 
der  Trachealwand  vorliegt,  die  einerseits  zu  einer  unvollkommenen  Zergliederung  des 
Vorknorpels  und  damit  zum  Defekt  der  Pars  membranacea  und  andererseits  zu  einer 
mangelhaften  Ausbildung  des  mukösen  Anteils  führte. 

Im  Falle  MoussoNs  nahm  die  1  cm  lange  Verengerung  einen  Teil  der  unteren 
Hälfte  der  Luftröhre  ein,  die  an  der  Stenose  nach  links  konvex  geknickt  ist.  Das 
Lumen  ist  auf  die  Hälfte  verringert,  das  Trachealskelett  an  der  stenosierten  Stelle 
stark  verbildet,  die  Ringe  eingeknickt  und  zerstückelt,  die  Schleimhaut  glänzend, 
aber  sonst  normal. 

In  der  SCHMiDTschen  Beobachtung  war  die  ganze  untere  Trachealhälfte  be- 
troffen, die  ganzen  linken  Knorpelabschnitte  waren  winklig  einwärts  gebogen,  so  daß 
hier  äußerHch  eine  muldenförmige  Depression  der  Trachea  nachweisbar  war,  die 
sanft  in  die  Wurzel  des  1.  Bronchus  auslief.  Die  Schleimhaut  in  diesem  säbel- 
scheidenartig verengten  Abschnitt  erschien  nicht  verändert.  Weder  bei  MoussoNs 
noch  bei  Schmidt  konnte  irgendeine  druckausübende  Bildung  in  der  Umgebung 
nachgewiesen  werden.  Immerhin  wäre  es  möglich,  daß  intrauterin  durch  einen 
Druck  äußerer  anliegender  Teile  eine  solche  Verbildung  hervorgerufen  wurde,  während 
bei  der  GREGOEschen  Beobachtung  an  eine  primäre  Hemmungsbildung  gedacht 
werden  muß. 

Es  liegen  einige  Angaben  vor  über  angeborene  Enge  der 
Trachea  in  ihrer  ganzen  Länge: 

Rahn- Escher  fand  bei  einem  SäugUng  von  20  Wochen  mit  angeborener 
Pylorusstenose  die  Luftröhre  vom  Kaliber  eines  6-monatlichen  Foetus;  auch  der 
Kehlkopf  ist  auffäUig  klein ,  seine  Knorpel  und  die  ersten  Tracheairinge  sind 
sehr  hart. 

Die  von  Engel  beschriebene  gleichmäßige  Verengerung  des  Kehlkopfes  und 
der  Luftröhre  eines  Taubstummen  liegt  an  der  Grenze  der  Schwankungen  der  Norm. 
Das  Angeborensein  der  allgemeinen  Enge  von  Larynx  und  Trachea,  im  Falle 
Turners  bei  einem  70-jährigen  Mann ,  erscheint  bei  dem  Fehlen  von  Atem- 
beschwerden im  Leben  und  angesichts  des  Vorkommens  seniler  Verengerungen 
zweifelhaft. 

Die  mehrfach  in  der  Literatur  als  Mißbildungen  erwähnten 
Längssepten  in  der  Trachea  erscheinen  äußerst  fraglich. 
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3.  Lageveränderung  der  Luftröhre. 

Es  existieren  einige  ältere  Angaben  über  Transposition  von  Trachea 
und  Oesophagus.  Der  öfters  zitierte  Fall  Ewens  gehört  nicht  hierher ; 
hier  handelt  es  sich  um  einen  abnormen  (rechtsseitigen)  Aortenbogen, 
der  den  rechten  Stammbronchus  kreuzt,  um  hinter  Trachea  und 
Oesophagus  herabzuziehen  Der  von  Brodie  mitgeteilte  Fall  be- 
trifft einen  Holoacardius,  wobei  die  Trachea  unmittelbar  dem  Sternum 
anlag,  mit  partiellem  Defekt  der  Speiseröhre  neben  anderen  Miß- 
bildungen. 

Smith  beschreibt  eine  Torsion  der  Trachea  um  ihre  Längsachse 
beim  Pferd  so,  daß  die  Pars  membranacea  nach  vorn  zu  liegen 
kam,  ohne  für  seine  Ansicht,  daß  es  sich  hier  um  eine  kongenitale 
Mißbildung  handle,  eine  genügende  Begründung  zu  bringen. 

Die  spiegelbildliche  Lageveränderung  des  Luft-  und  Speiseweges 
bei  Situs  inversus  sei  hier  nur  kurz  erwähnt. 

Literatur. 

JEwen,  H,,   Oase  of  transposition  of  the  Aorta,  Trachea  and  Oesophagus  etc.  Guys 

Hosp.  Eep.,  Vol.  V,  p.  2S3,  1840. 
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4.  Der  Trachealbronchus,  das  (echte)  Trachealdivertikel,  die  tracheale 

Nebenlunge. 

In  seltenen  Fällen  findet  eine  abnorme  Teilung  der  Trachea  statt, 
diese  besitzt  außer  ihren  beiden  normalen  Aesten  einen  kleineren 
Zweig  von  verschiedener  Stärke,  der  bald  im  Niveau  der  Haupt- 
bronchien, meist  aber  etwas  darüber  entspringt  und  ganz  den  gleichen 
Bau  wie  diese  zeigt.  Fast  regelmäßig  geht  er  auf  der  rechten  Seite 
an  der  Grenze  gegen  den  membranösen  Teil  der  Trachea  ab.  Bei 
Situs  transversus  kann  auch  diese  Anomalie  im  Spiegelbild  vorliegen. 
Nur  Chiari  hat  einmal  bei  Normalsitus  den  Trachealbronchus 
auf  der  linken  Seite  beobachtet,  und  Hansemann  erwähnt  kurz  einen 
ähnlichen  eigenen  Fall.  Stets  verläuft  der  abnorme  Trachealast  schräg 
nach  abwärts  in  den  Oberlappen  (bzw.  das  erste  Stockwerk  der  Lunge), 
den  er  zum  Teil  versorgt.  Der  Bogen  der  Vena  azygos  wurde  bald 
über,  bald  unter  dem  trachealen  Bronchus  gefunden  (Fig.  439). 

Man  kann  2  Typen  unterscheiden,  beide  kommen  als  Normal- 
befund bei  bestimmten  Säugetiergattungen  vor  (cf.  Narath).  Die 
Auffassung  der  einen  Form  dieser  Mißbildung  ist  bereits  von  Aeby 
und  Chiari  gegeben.  Bekanntlich  variiert  der  Apicalbronchus  (Aebys 
eparterieller  Bronchus)  hinsichtlich  der  Höhe  seines  Abganges  am 
Stammbronchus.  In  seltenen  Fällen  kann  er  beim  Menschen  tracheo- 
bronchialen  Sitz  haben,  einen  solchen  Fall  hat  Aeby  abgebildet  (s. 
bei  Bronchialvarietäten).  Diese  Fähigkeit  der  Emigration  kann  beim 
Apicalbronchus  so  weit  gehen,  daß  er  trachealen  Ursprung  nimmt,  so 
ist  z.  B.  der  CniARische  Fall  von  Trachealbronchus  aufzufassen. 


1)  Erwähnt  sei  hier,  daß  auch  andere  Anomalien  des  Aortenbogens  und  seines 
großen  Astes,  besonders  der  Art.  carotis  sin.  und  subclavia,  eine  selbständig  ent- 
springende Art.  thyreoidea  ima  die  Trachea  in  Mitleidenschaft  ziehen  können,  was 
von  chirurgischem  Interesse  ist.  (Näheres  bei  Keause,  Varietäten  des  Aortensystems 
in  Henles  Handb.  der  Anatomie,  Bd.  III,  S.  203.) 


Trachealbronchus  und  Divertikel. 
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In  dem  anderen  Typus  ist  aber  neben  dem  Trachealbronchus 
noch  der  Apicalast  am  Stammbronchus  nachzuweisen.  Aber  auch  in 
diesen  Fällen  handelt  es  sich  nicht  um  einen  überzähligen,  akzes- 
sorischen Bronchus,  sondern,  wie  Dalla  Rosa  zeigte,  um  die  Abgabe 
eines  Teiles  des  Astgebietes  vom  Apicalbronchus  an  den  Stamm,  das 
sich  soweit  von  seinem  Ursprung  entfernt  hat,  daß  es  trachealen  Sitz 
zeigt.  Eine  Uebergangsvariation  stellen  die  CniARischen  Fälle  dar, 
wo  vom  Stammbronchus  zwei  eparterielle  Bronchien  abgehen.  Zu 
diesem  Typus  gehören  die  meisten  der  mitgeteilten  Fälle  von  Tracheal- 
bronchus, soweit  sie  sich  nach  der  oft  nur  kurzen  Beschreibung  über- 
haupt einreihen  lassen.  Welcher  Teil  von  den  Aesten  des  Apical- 
bronchus abgegeben  wird,  ob  es  immer,  wie  Dalla  Rosa  wegen  der 
Abgangsstelle  an  der  Trachea  meint,  der  dorsale  Teil  ist,  ließe  sich 
nur  an  Injektionspräparaten  des  Bronchialbaums  entscheiden.  Vielleicht 
handelt  es  sich,  wie  Narath  an- 
deutet, bei  den  verschiedenen 
Fällen  gar  nicht  immer  um  das 
gleiche  Gebiet,  das  abgegeben 
wird.  Diese  Anomalie  ist  bisher 
immer  rechts  beobachtet  worden, 
bei  Situs  inversus  links. 


Fig.  439.  Trachealbronchus. 
(Nach  d'Ajütolo.) 


Fig.  440.    Echtes  Trachealdivertikei  (a). 
(Nach  Chiari.) 


Ein  solcher  Trachealbronchus  kann  in  seiner  Entwicklung  rudi- 
mentär bleiben,  er  stellt  dann  ein  echtes  Trachealdivertikei 
dar.  Chiari  hat  durch  Mackenzie  einen  solchen  Fall  beschreiben 
lassen  und  später  selbst  noch  5  weitere  hinzugefügt.  Diese  Divertikel 
fanden  sich  in  jedem  Lebensalter  und  betrafen  auffaUenderweise  stets 
männliche  Individuen.  Stets  saßen  sie  auf  der  rechten  Seite  der 
Luftröhre  und  der  Apicalbronchus  war  in  normaler  Weise  vorhanden. 
Von  ähnlichen  Bildungen  unterscheiden  sie  sich  durch  Sitz  und  Bau. 
Sie  gehen  von  der  rechten  Seitenwand  der  Trachea  am  üebergang 
zum  membranösen  Teil  ab,  sind  kurz  zylindrisch,  haben  vollkommen 
den  Bau  der  Trachealwand,  besitzen  Knorpelstützen,  die  vom  4.  bis  5. 
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letzten  Trachealring  abzweigen.  Die  elastische  Längsfaserung  der 
Trachealschleimhaut  setzt  sich  in  sie  hinein  fort;  wie  die  Bronchien 
sind  sie  schräg  nach  abwärts  gerichtet  (Fig.  440). 

Neuerdings  sind  sie  auch  im  Leben  endoskopisch  gesehen  worden 
(Kahler)  ;  sie  scheinen  überhaupt,  da  ja  Chiari  allein  eine  größere 
Anzahl  von  Fällen  mitteilen  konnte,  gar  nicht  allzuselten  zu  sein. 
Auf  die  analogen  Divertikel  an  den  Stammbronchien  soll  später  ein- 
gegangen werden  (s.  Bronchialvarietäten,  Kap.  IV,  4). 

Es  gibt  ähnliche  Bildungen  mit  ähnlichem  Sitz,  aber  von  ganz 
anderem  Bau,  die  nach  dem  übereinstimmenden  Urteil  aller  Unter- 
sucher erworbene  Anomalien  darstellen.  Es  handelt  sich  hier  weniger 
um  die  zirkumskripten  Ektasien  der  Pars  membranacea,  die  sich  evtl. 
zu  Pulsionsdivertikel  ausbuchten  können  [z.  B.  Czyhlarz  ^)],  als  um 
die  eigentümlichen  cystisch-fibrösen  Bildungen,  die  in  der  Regel  am 
rechten  Rand  der  Pars  membranacea  sitzen  und  durch  einen  engen 
Halsteil  mit  dem  Tracheallumen  in  Verbindung  stehen.  Sie  werden 
zum  Teil  als  Drüsenektasien  aufgefaßt  (Rokitansky,  Simmonds, 
Maresch  2)  u.  a.),  zum  Teil,  da  sie  von  gewöhnlichem  Trachealepithel 
ausgekleidet  sind,  auch  den  Trachiektasien  zugerechnet  [Przewoski  ^)]. 
Ihre  erworbene  Natur  erhellt  aus  dem  Vorkommen  bei  Männern 
höheren  Alters  und  dem  fast  regelmäßig  gleichzeitigen  Vorkommen 
von  entzündlichen  Prozessen  in  der  Trachea.  — 

Eine  einzigartige,  sich  hier  anreihende  Mißbildung  hat  Herx- 
heimer mitgeteilt: 

Von  der  rechten  Trachealwand  eines  dreiwöchentlichen  Knaben  geht  ein  kurzer 
starker  Bronchus  nach  abwärts  zu  einem  soliden  Körper,  der  neben  der  Trachea  an- 
liegt und  sich  mikroskopisch  als  atelektatisches  Lungengewebe  erweist.  Von  der 
rechten  Arteria  subclavia  erhält  das  Gebilde  einen  starken  Ast*). 

Es  handelt  sich  hier  otFenbar  um  einen  trachealen  Bronchus, 
dessen  Lungenbezirk  sich  von  dem  übrigen  Oberlappen  völlig  abge- 
sondert hat.  Die  Ursache  dieser  Sonderung  mag  in  dem  auffallend 
hohen  Abgang  dieses  Trachealbronchus  liegen,  der  bereits  am 
13.  Knorpelring  (dem  7.  letzten)  der  Trachea  entspringt.  Bei  ihrer 
eigentümlichen  Lage  mußte  diese  tracheale  Nebenlunge  atelektatisch 
bleiben. 

Bei  den  Säugetieren,  bei  welchen  schon  in  der  Norm  der  (rechte)  Apicalbronchus 
trachealen  Sitz  hat,  z.  B.  den  Wiederkäuern,  ist  bei  abnorm  hohem  Ursprung  dieses 
Bronchus  die  Möglichkeit  der  völligen  Abspaltung  des  versorgten  Lungenteils  mit 
der  Bildung  einer  Nebenlunge  eher  gegeben ;  so  beschreibt  Lenz  2  tracheale  Neben- 
lungen als  accidentelle  Mißbildung  bei  einer  Doppelbildung  des  Kalbes. 

Diese  verschiedenen  Mißbildungen  der  Trachea  ergänzen  sich  zu 
einer  morphologischen  Reihe,  die  vom  echten  Trachealdivertikel  über 
den  Trachealbronchus  zur  trachealen  Nebenlunge  führt. 

Die  formale  Genese  dieser  Reihe  ist  geknüpft  an  ein  frühzeitiges 
Hervorsprossen  der  rechten  Apicalknospe  selbst  oder  eines  Teils  der- 
selben am  Lungensäckchen ;  durch  spätere  Wachstumsverschiebungen 
wird  der  Sproß  dann  auf  das  gemeinsame  Ursprungsrohr,  die 
Trachea,  gelagert.  Bleibt  die  Knospe  rudimentär,  so  entsteht  ein 
Divertikel ;  wächst  sie  in  das  Lungenmesenchym  aus,  so  formiert  sich 


1)  Zentralbl.  für  Pathol.,  Bd.  VIII,  S.  271,  1898. 

2)  Wien.  klin.  Eundschau,  1908  S.  824  (Lit.). 

3)  Arch.  f.  Laryng.  u.  Ehinol.,  Bd.  VIII,  S.  422,  1898  (Lit.). 

4)  s.  Bert  und  Fischer,  Frankf.  Zeitschr.  f.  Pathol.,  Bd.  VI,  1910. 


Literatur  über  Trachealbronchus  etc. 
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ein  Trachealbronchus;  kommt  es  zur  Absonderung  auch  eines  Teils 
des  Lungenmesenchyms,  so  bildet  sich  eine  tracheale  Nebenlunge. 
Die  letztmögliche  Werdezeit  ist  also  mit  der  Entbindung  der  ersten 
Bronchialknospen  gegeben. 

Literatur  über  Trachealbronchus,  Trachealdivertikel,  tracheale 

Nebenlunge. 

Sandifort,  Exercitationes  academ.  Lugd.-Batav.,  Lib.  II,  c.  VII,  p.  64,  1785  (2  Fälle). 
Cruveilhler,  Traile  d'Anat.  descr.,  T.  I,  p.  502,  Bruxelles  1837, 

Leudet)  M.  C,  Trois  bronches  naissant  de  la  trachee.  Gaz.  med.  de  Paris,  T.  XI, 
p.  420,  1856. 

LuschTca,  H.,  Anatomie  des  Menschen,  I,  2,  Die  Brust,  S.  307,  Tübingen  1863. 

Henle,  Handbuch  der  system.  Anat.  des  Menschen.  2.  Teil,  Eingeweidelehre,  Braun- 
schweig, 1866,  S.  268  (Fall  von  Hasse),  (cf.  Albers,  Erläuterungen  zu  dem  Atlas  d. 
path.  Anat.,  Bonn,  1833—184:6,  Bd.  III,  S.  506  und  d'Ajutolo.) 

Leboucq,  H.,  Ein  Fall  von  „Situs  inversus"  beim  Menschen  mit  Rücksicht  auf  die 
Bronchialarchitektur.    Zoolog.  Anzeiger,  1881,  8.  238. 

d'Ajutolo,  Su  di  una  trachea  umana,  contre  bronchi.  Mem.  dell.  S.  Acad.  Scienze  del- 
l'Ist.  di  Bologna,  Ser.  4,  Vol.  VI  p.  449,  1884. 

Sinclair,  White,  Trifid  trachea.    Brit.  med.  Journ.,  1884,  I,  p.  721. 

dalla  Rosa,  Beiträge  zur  Kasuistik  und  ßlorpholog.  der  Varietäten  d.  menschl.  Bronchial- 
baumes.   Wien.  Min.  Wochenschrift,  1889. 

Chiari,  H.,  Ueber  eine  neue  Form  von  Dreiteilung  der  Trachea  bei  einem  16  Tage  alten 
Knaben  mit  sonstigen  Bildungsstörungen  etc.    Prager  med.  Wochenschrift,  1891,  S.  89. 

Hansemann,  O.,  Mißbildtmgen  des  Kehlkopfes  und  der  Luftröhre  in  Heymanns  Hand- 
buch der  Laryngologie  mid  Rhinologie,    Bd.  I,  2.  Hälfte,  8.  1437,  Wien,  1898. 

Naratli,  A.,  Der  Bronchialbaum.    Bibl.  med.  A,  Heft  3,  8.  255,  Stuttgart  1901, 


Mackensie,  I,,    Ueber  den  Befund  einer  Exzeßbildung  an  der  Trachea  eines  41-3dhr. 
Patienten.    Wien.  med.  Jahrbücher,  1881,  8.  71. 


Chiari,  H,,  Ueber  einen  neuen  Typus  von  Mißbildung  an  der  Trachea  des  Menschen, 

Zieglers  Beitr.  zur  path.  Anat.,  Bd.  V,  8.  329,  1889. 
Smtdt,  Ueberzähliger  rudimentärer  Bronchus,    Dem.  im  ärztl.  Ver.  in  Hamburg.  Münch. 

med.  Woch.,  1901,  8.  279. 
Kahler,  Zur  Kenntnis  der  Trachealdivertikel.  Verh.  d.  Ver.  Deutsch.  Laryngologen,  1910, 

8.  97  (endoskopische  Beobachtungen). 
—  Ueber  Divertikel   des   Tracheobronchialbaums.     Monatsschr.  f.   Ohrenh.,   Bd.  XLV, 

8.  86,  1911. 


Herxheimer,    O,,    Ueber  einen  Fall  von  echter  Webenlunge.    Ceyitralbl.  f.  Patholog., 

Bd.  XII,  8.  529,  1901. 
Lenz,  C,  Ueber  einen  Fall  von  Duplicitas  anterior  beim  Kalb.    Inn.-Diss.  Rostock,  1910, 

5.  Anomalien  des  Trachealskeletts. 
Entwicklungs geschichtliche  Vorbemerkungen. 

Ueber  die  Bildung  des  knorpeligen  Trachealskeletts  sind  wir  unterrichtet  durch 
die  Beobachtungen  Fleischmänns  und  Philips  der  die  ersteren  durch  Eingehen 
auf  frühere  Entwicklungsstadien  wesentlich  ergänzt  und  berichtigt  hat. 

Die  erste  Anlage  des  Skeletts  der  Luftröhre  ist  zur  Zeit  der  völligen  Ab- 
schnürung des  trachealen  Epithelrohrs  erkennbar.  Ein  geschlossener  ßing  von  mes- 
enchymalen Zellen,  die  sich  nur  durch  stärkere  Färbbarkeit  vom  übrigen  Mesenchym 
unterscheiden,  umgibt  als  kontinuierliche  Röhre  das  Epithel.  Diese  Zellmasse,  die 
noch  keine  Andeutung  einer  Zwischensubstanz  erkennen  läßt,  ist  als  Vorknorpel  zu 
bezeichnen.  Erst  in  etwas  späterer  Zeit,  wenn  auch  der  mesenchymale  Anteil  des 
Tracheairohrs  sich  deutlich  abgesondert  hat,  kommt  es  zu  weiteren  Umbildungen.  Dabei 
tritt  ziemlich  gleichzeitig  die  Wandlung  des  Vorknorpels  durch  Auftreten  von  Inter- 


1)  S.  Lit.  d.  Abschn.,  und  Meckels  Deutsches  Arch.  f.  d.  Phys.,  Halle 
1823,  S.  Ö5. 

2)  Mitteil,  aus  d.  embr.  Inst.  d.  k.  k.  Un.  in  Wien,  II,  3,  S.  177,  1886. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III.  2.  54 
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cellularsubstanz  in  definitiven  Knorpel  ein  und  es  kommt  zur  Sonderung  der  einheit- 
lichen Knorpelröhre  in  Ringe,  zur  Bildung  des  membranösen  Teils  und  der  Schleimhaut 
der  Luftröhre.  Nach  Merkel  beginnt  die  Verknorpelung  in  der  8.  Woche.  Diese 
Vorgänge  beginnen  am  hinteren  Umfange  der  Trachea  und  treten  am  kranialen  Ende 
früher  als  am  kaudalen  ein.  Dorsal  wachsen  die  mesenchymalen  Zellen,  die  Paries 
membranacea  bildend,  in  die  weiche  Knorpelmasse  ein  und  schieben  sich  zwischen  Vor- 
knorpel und  Epithel  ringsum  nach  vorne,  wodurch  die  Mucosa  entsteht.  Andererseits 
zerteilen  sie,  am  hinteren  Umfang  beginnend,  in  regelmäßigen  Abständen  den  einheit- 
lichen Vorknorpel,  wodurch  die  Ringe  sich  bilden.  Da  auch  das  Auftreten  von  Zwischen- 
substanz und  damit  die  Befestigung  der  Luftröhrenwand  in  gleichem  Umfang  auftreten, 
ist  es  verständlich,  daß  noch  einige  Zeit  die  Trachea  in  der  vorderen  Mittellinie 
weniger  fest  erscheint.    Nachdem  so  die  bindegewebigen  Teile  der  Trachealwand 

febildet  sind,  tritt  in  der  Pars  membranacea  die  erste  Anlage  der  Quermuskeln  auf. 
m  ganzen  kann  man  sagen,  daß  die  Ausbildung  der  Luftröhre,  als  eines  embryonal 
nicht  funktionierenden  Organes,  sich  über  eine  längere  Zeit  bis  zur  völligen  Aus- 
differenzierung hinzieht. 

Es  ist  aus  der  Länge  der  Bildungszeit  der  Trachea  verständlich, 
daß  außerordentlich  häufig  Störungen  auftreten,  die  in  ihren  leichteren 
Graden  noch  in  die  Variationsbreite  der  Norm  fallen,  während  die 
stärkeren  Verbildungsgrade  immer  seltener  werden  und  sich  häufig 
mit  anderen  Mißbildungen  des  Atemapparates  oder  auch  anderer 
Organsysteme  kombinieren.  Wir  verdanken  Fleischmann  eine  erst- 
malige systematische  Zusammenstellung  der  hauptsächlich  vorkommen- 
den Anomalien  des  Luftröhrenskeletts.  Man  kann  diese  auf  Grund 
der  entwicklungsgeschichtlichen  Vorgänge  in  drei  Tj^pen  einreihen: 

1)  Die  Aufspaltung  des  Vorknorpels  durch  Eindringen  mes- 
enchymaler, bindegewebiger  Elemente  ist  gegen  die  Norm  gehemmt, 
er  wandelt  sich  viel  umfänglicher  als  sonst  in  bleibenden  Knorpel  um. 

2)  Die  Umbildung  des  Vorknorpels  in  definitiven  Knorpel  findet 
in  verringertem  Umfange  statt,  ausgedehntere  Teile  als  sonst  werden 
durch  bindegewebige  Elemente  ersetzt,  es  kommt  zu  Knorpeldefekten. 

3)  Die  Zergliederung  des  Vorknorpels  findet  in  von  der  Norm 
abweichenden  Formen  statt,  es  kommt  zu  Irregularitäten  der  Form 
der  einzelnen  Skelettanteile.  Es  sind  dies  großenteils  Kombinationen 
der  beiden  ersten  Typen.  Alle  diese  Anomalien  finden  sich  in  der 
gleichen  Weise  auch  am  Skelett  der  großen  Bronchien. 

I.  Gehemmte  Zergliederung  des  Skeletts. 

Den  höchsten  Grad  dieser  Störung  hat  Fleischmann  beobachtet: 
Das  Knorpelskelett  von  Trachea  und  Stammbronchien  bildet  eine 
nahezu  einheitliche,  hinten  olfene  Röhre  (Fig.  441),  die  nach  oben 
kontinuierlich  mit  dem  onto-  und  phjdogenetisch  gleichen  Ursprung 
zeigenden  Ringknorpel  zusammenhängt.  Von  der  Pars  membranacea 
aus  ist  eine  links  nur  angedeutete,  rechts  gut  ausgesprochene,  teilweise 
quere  Gliederung  eingetreten.  Es  handelte  sich  um  eine  Beobachtung 
an  einem  27  Tage  alten  blausüchtigen  Knaben  mit  zahlreichen  anderen 
Mißbildungen  (Kehlkopfmembran,  Choanenenge,  Gaumenspalte,  Hypo- 
plasie der  Lungen,  Herzseptumdefekt  etc.). 

In  geringeren  Graden  sind  nur  einzelne  Ringe  ganz  oder  strecken- 
weise verbunden;  so  können  beidseitig  gegabelte  Ringe  zustande 
kommen.  Besonders  am  oberen  Ende  der  Luftröhre  finden  sich  ge- 
legentlich ausgedehnte  Zusammenhänge:  so  sah  Zuckerkandl  die 
3  obersten  Ringe  unter  sich  und  mit  dem  Cricoid  verbunden.  Die 
Vereinigung  des  ersten  Trachealrings  mit  dem  Cricoid  ist  häufig  und 
findet  typisch  lateral  am  Processus  marginalis  des  Ringknorpels  statt. 
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Die  mangelhafte  Sonderung  der  Ringe  bringt  es  zum  Teil  mit  sich, 
daß  ihre  Zahl  stark  variiert;  es  werden  Schwankungen  von  14  bis 
22  angegeben. 

Eine  andere  Art  dieser  Störungen  entsteht  dadurch,  daß  die 
einzelnen  Ringe  zwar  gesondert,  aber  in  ihrem  hinteren  Abschnitt 
nicht  unterbrochen  sind.  So  fand  Gruber  in  2  Fällen  einseitiger 
Lungenaplasie  im  untern  Teil  der  Trachea  eine  Anzahl  vollständig- 
geschlossener  Knorpelriuge.  Gregor  vermißte  in  einem  Fall  von 
Trachealstenose   die  Pars  membranacea   vom  9.  bis  14.  Annulus. 


1  2  3  4  5 


9  10  11  12  13  14  15 


Fig.  441.  Anomalien  des  Trachealskeletts :  1  Einheitliche  Cricotracheobronchiale 
Knorpelröhre,  von  vorne.  2  Ansicht  von  hinten.  3  Mangelhafte  Sonderung  zweier 
Ringe.  4  Laterale  und  mediane  Zusammenhänge  von  Tracheairingen  und  Cricoid. 
5 — 7  Mediane  Incisuren  und  Defekte.  8 — 11  Irreguläre  Verbindungen  von  Halb- 
ßtücken.  12  Bifurkation.  13  Trifurkation.  14  Wechselseitige  Vereinigung.  15  Mediane 
Spornbildungen  am  Cricoid  und  zweiten  Trachealring,  bei  Defekt  und  lateralem, 
cricoidalem  Zusammenhang  des  ersten.  (1 — 14  nach  Fleischmann,  15  nach  Henle. 
Die  Knorpel  sind  hell,  die  membranösen  Teile  dunkel  gehalten.) 

Schließlich  gehören  hierher  die  Intercalarknorpel  Luschkas.  Es  sind 
dies  platte,  irreguläre,  manchmal  in  Mehrzahl  vorhandene,  isolierte 
Knorpelstückchen  in  der  Hinterwand  der  Trachea,  die  der  Muskelschicht 
außen  aufsitzend,  ausnahmsweise  am  oberen  Luftröhren  ende  sich  finden. 

2.  Knorpeldefekte: 

Sie  kommen  entsprechend  der  spätem  Umbildung  im  bleibenden 
Knorpel  häufiger  am  vordem  Umfang  der  Trachea  vor.  Trumpf 
fand  neben  einem  fast  völligen  Defekt  des  Cricoids  die  beiden  ersten 
Trachealknorpel  nur  in  ihren  Seitenteilen  vorhanden.  Hierher  gehört 
weiter  der  Befund  von  Halbstücken  von  Knorpelringen  mit  oder  ohne 
Gegenpart  auf  der  andern  Seite,  weiter  die  Exkavationen  und  Inzi- 
suren  von  Knorpelringen  in  ihrer  Mitte  (Fig.  441,  5—7). 

3.  Abnorme  Formen  der  Skelettstücke: 

Halbstücke  können  sich  mit  dem  Nachbarring  verbinden,  ev. 
wechselseitig  der  eine  mit  dem  obern,  der  andere  mit  dem  untern 

54* 


812 


Kapitel  VIII. 


Ring.  Die  Verbindungen  können  streckenweise  mit  Stücken  ungleicher 
Höhe  erfolgen  (Fig.  441,  14).  Alle  diese  Vorgänge  können  zu  seitlich 
2-  oder  sogar  3-fach  gegabelten  Knorpelringen  führen.  Wenn  2  Halb- 
stücke sich  nicht  vereinigt  haben,  so  kann  das  Mittelstück  mit  dem 
nächstfolgenden  Ring  verbunden  sein  und  sich  in  die  Lücke  der  Halb- 
stücke spornartig  hineinerstrecken  (Fig.  441,  15).  Eine  solche  Sporn- 
bildung findet  sich  besonders  häufig  am  letzten  Trachealring  und  er- 
streckt sich  nach  abwärts  auf  die  Carina  tracheae. 

Eine  Reihe  von  diesen  Verbildungen  sind  nicht  ohne  vergleichend- 
anatomisches Interesse.  Die  medianen  Defekte,  die  lateralen  Zu- 
sammenhänge, die  seitliche  Verbindung  mit  dem  Cricoid  erinnern  an 
den  gemeinsamen  phylogenetischen  Ursprung  des  Cricoarythänoids  und 
des  Tracheobronchialskeletts  aus  ursprünglich  einheitlichen,  paarigen 
seitlichen  Knorpelstäben,  den  Cartilagines  laterales  der  vergleichenden 
Anatomie. 
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6.  Bildungsstörungen  der  bindegewebigen  Luftröhrenwand. 

a)  Struma  intratrachealis  und  intralaryngealis. 

lieber  Bildungsstörungen  des  mukösen,  interchondralen  und 
peritrachealen  Bindegewebes,  ohne  daß  gleichzeitig  das  Trachealskelett 
in  Mitleidenschaft  gezogen  ist,  ist  nur  wenig  bekannt.  Hierher  kann 
man  das  Auftreten  von  Schilddrüsengewebe  in  der  Wand  der  Trachea 
und  des  Larynx  rechnen. 

Es  sind  bis  jetzt  mehr  als  20  Beobachtungen  von  intralaryngealen 
und  trachealen  Strumen  mitgeteilt,  die  ein  ziemlich  vollständiges  Bild 
entwerfen  lassen.  Stark  überwiegend  ist  das  weibliche  Geschlecht 
betroffen,  in  der  Regel  im  2.  bis  5.  Dezennium  wurden  hier  breitbasig 
aufsitzende  Geschwülste  gefunden,  die,  von  glatter  Schleimhaut  über- 
zogen, im  Anfangsteil  der  Trachea  oder  im  unteren  Kehlkopfraum, 
manchmal  auch  beiderorts,  ihren  Sitz  hatten.  Am  häufigsten  ging 
der  Tumor  von  einer  Seitenwand  oder  von  dieser  und  der  Hinterwand 
zugleich  aus;  seltener  saß  er  nur  hinten,  am  seltensten  nur  vorne. 
In  2  Fällen  wurden  tiefsitzende  Tracheaistrumen  beobachtet,  Hanse- 
mann sah  eine  solche  an  der  Bifurkation,  Radestock  am  Eingang 
des  rechten  Hauptbronchus  gelegen.  Mit  zunehmender  Vergrößerung 
der  Geschwulst  kommt  es  zu  starker  Einengung  des  Lumens  mit 
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schweren  Atemstöruugen,  die  entsprechend  dem  langsamen  Wachstum 
der  Tumoren  sich  langsam  steigern,  so  daß  in  den  einzelnen  Fällen 
1  bis  17  Jahre  von  dem  ersten  Auftreten  von  Symptomen  bis  zu 
den  stärkereu  Stenosenerscheinungen  verstrichen.  In  der  Ueberzahl 
der  Fälle  machten  sich  die  ersten  Störungen  in  der  Pubertätszeit 
bemerkbar,  meist  bestand  gleichzeitig  eine  äußere  Struma.  In  ein- 
zelneu Fällen,  wo  die  Geschwülste  noch  keinen  größeren  Umfang 
erreicht  hatten,  waren  sie  zufällige  Sektionsbefunde.  Histologisch 
zeigten  sie,  soweit  sie  untersucht  wurden,  das  Bild  einer  einfachen 
Kolloidstruma,  die  oft  bis  an  das  Epithel  heranreichte,  das  gelegent- 
lich in  Plattenepithel  umgewandelt  war.  Die  trachealen  Schleimdrüsen 
können  von  dem  Geschwulstgewebe  eingeschlossen  sein.  Bircher 
beschreibt  ein  Carcinom,  das  von  einer  intratrachealen  Schildrüse 
ausging. 

Genese:  Während  Bruns  und  Heise  zunächst  embryonale 
Versprengungen  von  Schilddrüsengewebe,  also  akzessorische  Strumen 
annahmen,  konnte  Paltaup  in  seinem  Falle  den  Nachweis  führen, 
daß  durch  die  Zwischenräume  der  Trachealknorpel,  bezw.  durch  das 
Ligamentum  cricotracheale  ein  kontinuierlicher  Zusammenhang  mit 
der  äußeren  Struma  bestand,  was  bereits  auch  der  erste  Beobachter 
ZiEMSSEN  für  seinen  Fall  behauptet  hatte.  Da  die  Schilddrüse  in 
der  PALTAUFschen  Beobachtung  sehr  innig  an  die  Trachealwand  fixiert 
war,  ohne  daß  Entzündungsprozesse  als  Ursache  dieser  Fixation  nach- 
weisbar waren,  nahm  Paltauf  eine  ungenügende  Bildung  des  zwischen 
Schilddrüse  und  Luftröhre  gelegenen  Mesenchyms  als  primäre  Störung 
an.  Das  Einwachsen  der  Schilddrüse  selbst  erfolge  erst  extrauterin, 
besonders  bei  Gelegenheit  des  stärkeren  Pubertätswachstums  der 
Schilddrüse,  als  Teüerscheiuung  der  äußeren  Schilddrüsenvergrößerung. 
Die  Beobachtung  dieser  seltenen  Anomalie  an  2  Schwestern  (Neu- 
mayer) ist  eine  Stütze  dafür,  daß  kongenitale  Momente  bei  der  Ge- 
nese eine  Rolle  spielen.  Die  pALTAUFsche  Anschauung  würde  viele 
Eigentümlichkeiten  der  Pathologie  dieser  Bildungsstörung  verständlich 
machen ;  die  Bevorzugung  des  weiblichen  Geschlechts  würde  durch 
das  korrelative  gesteigerte  Wachstum  der  Schilddrüse  bei  den  Graviditäts- 
und Menstruationsvorgängen  begreiflich  erscheinen.  Ferner  ist  das 
Vorkommen  einer  abnormen  Fixation  einer  einfach  kolloiden  Struma  an 
die  Trachealwand  ohne  Eindringen  in  die  Wand  durch  die  Beobach- 
tung Fergusons  belegt. 

Immerhin  ist  durch  die  einzige  bisher  vorliegende  genaue  ana- 
tomische Untersuchung  Paltaufs  noch  nicht  mit  Sicherheit  nach- 
gewiesen, daß  das  Einwuchern  der  Schilddrüse  erst  postnatal  erfolgt. 
Möglich  wäre  auch,  daß  das  Eindringen  bereits  früher  schon  bei  der 
Bildung  der  bindegewebigen  Trachealwand  erfolgt,  und  daß  das  ein- 
gedrungene Schilddrüsengewebe  sich  erst  in  der  Pubertätszeit  durch 
stärkere  Kolloidsekretion  mit  klinischen  Symptomen  bemerkbar  macht. 
Auch  ist  nicht  sicher,  ob  alle  intratrachealen  Strumen,  z.  B.  die 
rein  an  der  Hinterwand  gelegeneu,  noch  in  kontinuierlichem  Zusammen- 
hang mit  der  Hauptdrüse  stehen,  oder  ob  sie  nicht  bereits  ihren 
Zusammenhang  mit  der  Hauptdrüse  aufgegeben  haben.  Daß  solche 
Absprengungen  bereits  in  früher  Embryonalzeit  vorkommen,  beweisen 
die  tiefsitzenden  Tracheaistrumen  Hansemanns  und  Radestocks, 
wo  sicher  der  Zusammenhang  fehlt,  wenn  auch  letzterer  Fall  von 
Paltauf  ohne   genügenden  Grund  als  Schleimdrüsenadenom  um- 
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gedeutet  wird.  Bekannt  ist  ferner,  daß  abgesprengte  „akzessorische" 
Schilddrüsen  weitab  vom  normalen  Sitz  in  der  Unterschlüsselbein- 
grube und  am  Aortenbogen  beobachtet  wurden  i). 
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b)  Tracheopa thia  osteoplastica   (multiple  Osteo-Chondrome 

der  Trachea). 

Als  Bildungsstörung  wird  neuerdings  von  Ribbert,  Aschoff  u.  a. 
eine  eigenartige  Veränderung  der  Luftröhre  aufgefaßt,  die  meist  als 
multiples  Osteo-Chondrom  der  Trachea  bezeichnet  wird  und  für  die 
Aschoff  den  Namen  Tracheopathia  osteoplastica  vorschlägt.  Die 
Schleimhaut  der  Luftröhre  erhält  dabei  durch  zahlreich  eingelagerte 
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Knochen-  und  Knorpelstückclien  eine  reibeisenähnliche  Oberfläche ;  auch 
das  untere  Larynxende  und  die  großen  Bronchien  können  mitbetrofl'en 
sein,  die  ventralen  und  iuterannulären  Teile  sind  bevorzugt.  Der 
Befund  ist  meist  bei  Individuen  mittleren  Alters,  etwas  häufiger  beim 
weiblichen  Geschlecht,  zufällig  erhoben  worden,  neuerdings  ist  die 
Veränderung  auch  mehrfach  im  Leben  endoskopisch  erkannt  worden. 
Inwieweit  ein  unmittelbarer  Zusammenhang  dieser  Knorpel-  und 
Knochenstückcheu  mit  dem  Trachealskelett  besteht,  ist  noch  strittig; 
jedenfalls  sind  Fälle  bekannt,  wo  eine  solche  Verbindung  vermißt 
wurde.  Brückmann  konnte  eine  eigenartige  Aufhängung  in  dem 
elastischen  Bandapparat  der  Trachea  nachweisen ;  die  nicht  immer 
gleichzeitig  vorhandenen  Chondrome  haben  nicht  hyaline,  sondern 
elastische  Beschaffenheit. 

Früher  war  man  geneigt,  einen  entzündlichen  Ursprung  der 
Knochenbildung  anzunehmen;  doch  sind  die  Knochenplättchen  auch 
ohne  jede  Entzündung  gesehen  worden,  und  wenn  die  Veränderung 
eine  tuberkulöse  oder  skleromatöse  Schleimhaut  betrifft,  so  wird  man 
sich  in  jedem  Falle  die  Frage  vorzulegen  haben,  ob  nicht  eine  zu- 
fällige Kombination  zweier  Prozesse  vorliegt.  Ribbert-Michaikoff 
wollen  in  ihren  Fällen  eine  bindegewebige  Verbindung  mit  dem  dar- 
unterliegenden Pericliondrium  nachgewiesen  haben,  und  sie  nehmen 
an,  daß  es  sich  dabei  um  eine  embryonale  abnorme  Ausbreitung  des 
skelettogenen  Mesenchyms  der  Trachea  handelt.  Diese  Auflassung 
würde  auch  die  bald  vorhandene,  bald  fehlende  kontinuierliche  Ver- 
bindung mit  dem  Trachealskelett  begreiflich  machen.  Die  von  Brück- 
mann nachgewiesene  Einfügung  in  den  elastischen  Bandapparat  der 
Trachea  könnte  dann  als  sekundär  aufgefaßt  werden,  da  die  elastischen 
Fasern  sich  erst  später  bilden.  Je  nach  funktioneller  Inanspruchnahme 
und  Alter  würde  dann  dies  verlagerte  skelettogene  Mesenchym,  even- 
tuell unter  Mitwirkung  entzündlicher  Reize,  bald  Knorpel,  bald  Knochen 
entstehen  lassen. 
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Anomalien  des  Trachealepithels. 

In  der  Paries  membranacea  wurde  gelegentlich  auch  beim  Men- 
schen das  Vorkommen  von  geschichtetem  Plattenepithel  beobachtet 
(Drasch,  Baraban 
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7.  Die  Trachealfisteln,  Traeheocelen. 

Nachdem  Dzondi  das  Yoikommeü  von  iu  die  Trachea  mündeuden 
kongenitalen  Halsfistelu  behauptet  hatte,  hat  sich  diese  Lehre  von 
den  angeborenen  Trachealfisteln  bis  in  die  neuere  Zeit  er- 
halten. Namentlich  durch  die  LuscHKASchen  Ausführungen  hat  diese 
Auffassung  für  die  rein  median  gelegenen  Halsfisteln  einen  neuen 
Boden  gewonnen.  In  Analogie  mit  den  pharyngealen  Fisteln  wurden 
vollständige,  von  außen  bis  ins  Tracheallumen  führende  und  un- 
vollständige Fistelbildungen  unterschieden;  die  letzteren  sind  ent- 
weder unvollständig  äußere,  indem  sie  nur  nach  außen  sich  öffnen, 
oder  unvollständig  innere,  die  nur  mit  dem  Tracheallumen  verbunden 
sind.  V.  KosTANECKi  und  v.  Mielecki  haben  dann  nachgewiesen, 
daß  sich  die  Annahme  von  kongenitalen  Trachealfisteln  entwicklungs- 
geschichtlich nicht  stützen  läßt.  Zu  keiner  Zeit  treten  die  Sclilund- 
taschen  in  Verbinduug  mit  dem  Atemrohr,  und  die  mitgeteilten  Be- 
funde lassen  andere  Deutungen  zu.  AA'eun  auch  ihre  Darstellung  nach 
besserer  Kenntnis  der  embryonalen  Entwicklung  einiger  Korrekturen 
bedarf  (Hammar,  His).  indem  neben  anderen,  nach  den  erstgenannten 
Autoren  nicht  in  Betracht  kommenden  Teilen  der  Schlundtaschen 
noch  vor  allem  der  von  His  entdeckte  Ductus  thyreogiossus  für  die 
Genese  der  Halsfisteln  heranzuziehen  ist.  so  bleibt  doch  ihre 
negierende  Kritik  der  kongenitalen  Trachealfisteln  dadurch  unbeein- 
trächtigt. 

Damit  stimmt  auch  überein,  daß  vollständige,  kongenitale  Ti  acheal- 
fisteln  bisher  anatomisch  nicht  erwiesen  sind.  "Was  als  unvollständig 
äußere  Luftröhrenfistel  beschrieben  ist,  sind  teils  lateral  mündende 
Schlundfisteln,  teils  Derivate  des  persistierenden  Bildungsstranges  der 
Schilddrüse.    (Literatur  bei  Erdheim,  Matti.) 

Einige  seltene  Befunde  sind  als  unvollständige  innere  Tracheal- 
fisteln angesehen  worden  (Baracz),  sie  gehören  zu  den  als  Traeheo- 
celen bezeichneten  Bildungen.  Es  handelt  sich  hierbei  um  luft- 
haltige Cystensäcke,  die  mit  der  Trachea  iu  Kommunikation  stehen 
und  meist  in  der  Schilddrüsenregiou  median  gelegen  sind.  Ein  Teil 
dieser  Traeheocelen  geht  von  der  hintereu  Trachealwand  aus  und 
stellt  zweifellos  erworbene  Ektasien  oder  falsche  Divertikel  dar,  wie 
sie  schon  früher  gestreift  wurden  (S.  808).  Eine  kleine  Anzahl  von 
Fällen  aber  scheint  durch  die  Vorderwand  der  Trachea  mit  ihrem 
Lumen  in  Verbindung  zu  stehen,  und  diese  wurden  als  angeboren 
betrachtet.  Es  handelt  sich  stets  um  klinische  Beobachtungen.  Sek- 
tionsbefunde liegen  noch  nicht  vor. 

Zum  Teil  plötzlich,  zum  Teil  mehr  allmählich,  entwickelten  sich  gashaltige 
Schwellungen  des  Halses,  die  bei  der  Exspiration  mächtig  zunahmen,  bei  der  In- 
spiration etwas  zurückgingen.  Durch  Druck  auf  die  Kommunikationsöffnung  konnte 
die  Anschwellung  verhindert  werden,  gelegentlich  wurden  stürmische Dyspnoesymptome 
beobachtet.  Baeacz  gibt  einen,  wenn  auch  unvollständigen,  autoptischen  Befund  in 
vivo:  Bei  einem  8-jährigen  Kind,  bei  dem  seit  dem  2.  Lebensjahr  eine  lufthaltige 
Halscyste  bemerkt  worden  war,  die  allmählich,  namentlich  unter  Wirkung  des 
Keuchhustens,  zu  Wallnußgröße  herangewachsen  war  und  nur  noch  zum  Teil_  durch 
Druck  entleert  werden  konnte,  wurde  bei  der  operativen  Abtragung  eine  Verbindung 
mit  der  Trachea  zwischen  den  obersten  Tracheairingen  nachgewiesen.  Mikroskopisch 
war  die  Cyste  mit  Zylinderepithel  ausgekleidet,  die  Wand  enthielt  zerstreut  glatte 
Muskelfasern. 

Die  Genese  dieser  Bildungen  ist  noch  nicht  geklärt.  Möglicher- 
weise handelt  es  sich  bei  diesen  Traeheocelen  um  Schleimhauthernien, 
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die  sich  durch  Knorpel] ückeu  iu  der  Trachealwaud  hervordrängen,  so 
daß  wenigstens  die  Disposition  für  die  Entstehung  kongenital  wäre. 
Weiter  kommt  auch  noch  die  Möglichkeit  von  sekundären  Ver- 
bindungen irgendwelcher  Halscysten  durch  Druckusur  unter  Mit- 
wirkung von  Drucksteigerungen  und  Entzündungsprozessen  in  der 
Trachea  für  die  Bildung  dieser  Cysten  iu  Betracht,  wie  ja  auch  aus 
in  die  Trachea  einbrechenden  Abszessen  Tracheocelen  hervorgehen 
können. 
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IV.  Die  Mißbildungen  der  Bronchien  und  Lungen. 

Eine  Anzahl  der  schwereren  Lungen mißbilduugen,  wie  das  Fehlen 
beider  Lungen,  sind  bereits  bei  den  Bildungsstörungen  der  ersten 
Anlage  behandelt. 

1.  Agenesie  und  hochgradige  Hypoplasie  einer  Lunge. 

Im  Interesse  einer  einheitlichen  Darstellung  seien  hier  die  ein- 
seitigen Lungendefekte  zusammengefaßt,  wenngleich  bei  den  stärkeren 
Graden  die  erste  Anlage  der  Lunge  bereits  betroffen  ist.  Als  Agenesie 
oder  Aplasie  einer  Lunge  ist  nur  der  völlige  Bildungsdefekt  des 
ganzen  Lungenflügels  zu  bezeichnen,  während  unter  Hypoplasie 
die  mehr  oder  minder  unvollkommene  Bildung  zu  verstehen  ist:  der 
Name  Atrophie  sollte  auf  die  sekundären  Rückbildungen  einer  an- 
gelegten oder  ausgebildeten  Lunge  beschränkt  bleiben. 

In  ihren  funktionellen  Wirkungen  und  den  anatomischen  Folge- 
erscheinungen sind  die  Agenesien  und  hochgradigen  Hypoplasien 
gleichwertig,  weshalb  sie  hier  zusammen  behandelt  werden  sollen,  ob- 
schon  bei  den  verschiedenen  Graden,  die  bei  der  Hj-poplasie  möglich 
sind,  eine  scharfe  Abgrenzung  nicht  möglich  ist.  Von  diesen  schweren 
Mißbildungen  liegt  bereits  eine  größere  Anzahl  zum  Teil  genau  be- 
schriebener BeolDachtungen  vor;  sie  betreffen  zumeist  Feten,  Neu- 
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geborene  und  Kinder,  in  geringerer  Zahl  Erwachsene ;  in  keinem  der 
vorliegenden  Fälle  hat  der  Träger  der  Mißbildung  das  3.  Dezennium 
überschritten.  Ein  wesentlicher  Einfluß  des  Geschlechts  ist  nicht  fest- 
zustellen, beide  Seiten  sind  etwa  gleich  häufig  betroffen. 

Der  Defekt  ist  hinsichtlich  seines  Grades  so  verschieden,  daß  sich 
eine  Stufenfolge  aufstellen  läßt:  der  stärkste  Grad  wird  dadurch  dar- 
gestellt, daß  mit  der  Lunge  jede  Spur  des  zugehörigen  Bronchus 
fehlt  (Aplasie  des  Bronchus  +  Lunge,  hierher  die  Fälle  von  Gruber 
1  und  2,  TiCHiMiROFF  und  wahrscheinlich  Haberlein-Klinz).  In 
einer  2.  Gruppe  ist  der  Bronchus  der  defekten  Seite  als  halbkugelige, 
knorpelgestützte  Vorwölbung  an  der  Trachea  angedeutet,  oder  er 
endet  nach  kurzem  Verlauf  blind  (Aplasie  der  Lunge  mit  Bronchus- 
rudiment  in  den  Beobachtungen  von  Hein,  Maschka,  Theremin, 
Klebs  1  und  2,  Gross).    Bei  der  3.  Gruppe  ist  der  Stammbronchus, 


Lungengefäßen :  in  den  beiden  ersten  Gruppen  fehlt  die  Arteria  pul- 
monalis  der  Defektseite  völlig,  der  Stamm  der  Lungenarterie  schickt 
seinen  einzigen  Ast  zur  vorhandenen  Lunge  und  endet  als  BoTALLOscher 
Gang  bzw.  als  Ligament.  Ist  ein  Lungenrudiment  vorhanden,  so  ist 
auch  ein  zugehöriger  Lungenarterienast,  wenn  auch  von  geringerem 
Kaliber,  nachweisbar.  Dementsprechend  fehlt  auch  die  Lungenvene 
der  aplastischen  Lunge  in  Gruppe  1  und  2.  und  auch  der  zugehörige 
Vagusast  wurde  in  einem  daraufhin  geprüften  Falle  vermißt. 

Die  genauere  Untersuchung  der  Trachea  ergibt,  daß  der  Defekt 
viel  weiter  kranialwärts  reicht  als  gewöhnlich  angenommen  wird. 
Gruber  fand  in  seinen  Fällen,  daß  die  Trachea  nach  unten  enger 
wird,  während  sie  normalerweise  sich  kaudalwärts  erweitert,  zugleich 


wenn  auch  von  geringerem  Um- 
fang, in  ganzer  Länge  gebildet 
und  endet  in  ein  mehr  oder  min- 
der großes  fleischiges,  kugeliges 
oder  abgeplattetes  Gebilde,  das 
jede  Lappengliederung  vermissen 
läßt  und  im  Mediastinum  gelegen 
ist  (schwerste  Hypoplasie  einer 
Lunge,  hierher  Fälle  von  Pon- 
picK,  Förster,  Klebs  3  (?), 

FiNKELSTEIN,    V.    GrAFF).  In 

einzelnen  dieser  Fälle  ist  das 
Gebilde  mikroskopisch  als  Lun- 
gengewebe bestätigt.  Diese  letzte 
Gruppe  leitet  dann  unmittelbar 
über  zu  den  geringeren  Graden 
der  Hypoplasie,  bei  denen  das 
Lungenrudiment  bereits  in  dem 
Pleuraraum  liegt.  Eine  der  2. 
Gruppe  zuzurechnende  par- 
tielle Agenesie  beschreibt  Ber- 
liner ;  die  Bronchien  des  rechten 
Ober-  und  Mittellappens  enden 
blind,  die  zugehörigen  Lungen- 


Stammbronchus. 


Dem  Verhalten  der  Lunge 
entspricht  der  Befund  an  den 
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bilden  die  unteren  Tracliealknorpel  völlige  Ringe,  es  fehlt  hier  also 
eine  Pars  membranacea.  Das  gleiche  Verhalten  konnte  ich  in  dem 
Gnossschen  Falle  feststellen;  es  scheint  mir,  daß  sich  darin  eine 
noch  auf  die  Trachea  hinaufreichende  Defektbildung  ausspricht,  die, 
wie  genauere  Prüfung  noch  zu  ergeben  hätte,  wohl  wesentlich  auf 
Rechnung  der  Seite  des  Luugendefektes  erfolgt. 

Die  Pleura  der  aplastischen  Lunge  ist  bemerkenswerterweise,  wie 
der  mikroskopische  Nachweis  Tichimiroffs  zeigt,  selbst  bei  der 
1.  Gruppe  vorhanden,  da  ja  ihre  Anlage  von  der  der  Lunge  unab- 
hängig ist.  Da  aber  ihre  weitere  Entfaltung  durch  das  Auswachsen 
der  Lunge  bestimmt  wird,  so  bleibt  sie  ein  kleiner,  platter  Raum  im 
hinteren,  vertebralen  Teil  der  Thoraxhälfte,  in  den  ein  vorhandenes 
Lungenrudiment  (bei  der  3.  Gruppe)  nicht  eintritt. 

In  dem  Verhalten  der  übrigen  Brustorgane  zeigen  sich  eine 
Reihe  von  Störungen,  die  zum  Teil  als  kompensatorisch  aufzufassen 
sind.  Die  vorhandene  Lunge  erscheint  stets  auffällig  vergrößert,  be- 
sonders in  der  Breite,  daran  beteiligen  sich  namentlich  die  Abschnitte 
des  ersten  Stockwerks.  Die  Lunge  schiebt  sich  dabei  mehr  oder 
minder  in  die  Thoraxhälfte  der  defekten  Seite  hinein  und  kann  da- 
durch das  Herz  ganz  von  der  vorderen  Brustwand  abdrängen.  Diese 
Lungenhyperplasie  ist  auch  bereits  bei  den  Beobachtungen  an  Neu- 
geborenen konstatiert,  wenn  sie  auch  bei  den  betroffenen  Kindern  und 
Erwachsenen  ausgiebiger  war.  Es  scheint  also  das  vikariierend- 
funktionelle  Moment  nicht  das  Ausschlaggebende  zu  sein,  wenn  es 
auch  späterhin  das  kompensatorische  Wachstum  kräftig  unterstützt. 
V.  Graff,  der  bei  einem  2  V2-tägigen  Kind  diese  Lungenhyperplasie 
besonders  staik  vorfand,  glaubte  daraus  entnehmen  zu  können,  daß 
es  sich  bei  seiner  Beobachtung  um  eine  primäre  Hyperplasie  dieser 
Lunge  mit  einer  sekundären  Hypoplasie  der  anderen  Lunge  handle ; 
allein  das  ähnliche  Verhalten  der  vorhandenen  Lunge  in  den  genauer 
beschriebenen  analogen  Fällen  entzieht  dieser  Auffassung  die  Grund- 
lage. Mehrfach  entbehrte  diese  vergrößerte  Lunge  jeder  Lappen- 
gliederung oder  die  vorhandenen  Furchen  schnitten  nur  wenig  ein. 
Man  darf  vielleicht  daraus  für  die  normale  Lungenlappung  ent- 
nehmen, daß  die  Behinderung  der  Raumentfaltung  nicht  das  einzige 
Moment  ist,  welches  zur  Verminderung  der  Lungenlappung  führt. 
Inwieweit  die  Lungenvergrößerung  durch  eine  wahre  Hyperplasie, 
durch  eine  Vermehrung  des  alveolaren  Lungenparenchyms,  zustande 
kommt,  ist  noch  nicht  genügend  festgestellt. 

Das  Herz  ist  stets  völlig  in  die  Thoraxhälfte  der  Defektseite 
hineingelagert.  Da  eine  auswachsende  Lunge  das  Pericard  nicht  von 
der  seitlichen  Brustwand  abgeschoben  hat,  ist  es  verständlich,  daß 
der  Herzbeutel  mit  der  lateralen  Brustwand  stets  locker  verbunden 
ist.  Dagegen  ist  eine  Vergrößerung  des  Herzens,  insbesondere  eine 
Hypertrophie  des  rechten  Ventrikels  in  den  reinen  Fällen  nicht  nach- 
weisbar. 

An  der  kompensatorischen  Raumausfüllung  der  betreffenden 
Thoraxhälfte  kann  sich  weiter  die  Thymusdrüse  beteiligen,  die  mehr- 
fach als  besonders  groß  bezeichnet  wird.  In  dem  PoNpiCKschen 
Fall  hat  eine  Zunahme  des  subpleuralen,  costalen  Bindegewebes  in 
Gestalt  eines  schleimigen  Fettgewebspolsters  einen  Teil  des  frei- 
gewordenen Raumes  ausgefüllt.  In  manchen  Fällen  führt  auch  eine 
Art  Hydrops  ex  vacuo  zu  einer  Flüssigkeitsansammlung  in  der  freien 
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Pleurahöhle.  Schließlich  wird  in  einigen  daraufhin  geprüften  Fällen 
eine  höhere  Insertion  des  Zwerchfells,  in  einem  Fall  auch  ein  höherer 
Stand  der  Niere  der  Defektseite  beschrieben. 

Ein  übereinstimmendes  Kennzeichen  aller  Fälle  ist  es,  daß  das 
Wachstum  des  Thorax  durch  den  Lungendefekt  nicht  beeinträchtigt 
wird,  wie  ja  auch  dessen  Anlage  unabhängig  von  der  Lungenbildung 
ist.  Ob  die  völlige  Symmetrie  der  beiden  Thoraxhälften  auch  bei  dem 
postembryonalen  weiteren  Wachstum  der  Brustwand  bestehen  bleibt, 
wäre  erst  durch  genauere  cyrtometrische  Untersuchungen  an  Erwachsenen 
mit  einseitiger  Lungenagenesie  noch  festzustellen. 

Neben  der  Agenesie  werden  nicht  selten  andere  abhängige  und 
selbständige  Mißbildungen  angetrofien.  Abgesehen  von  dem  Fehlen 
der  Lungengefäße  der  defekten  Seite  sind  eine  Anzahl  anderer  Gefäß- 
anomalien beschrieben  worden,  wie  Einmündung  der  anderseitigen 
Lungenvenen  in  die  Azygos,  Persistenz  einer  linken  oberen  Hohlvene, 
rechtsseitiger  Aortenbogen,  Truncus  communis  für  die  großen  Aorten- 
äste u.  a.  Es  ist  möglich,  daß  die  Veränderung  der  Zirkulationsver- 
hältnisse durch  die  Lungenaplasie  die  Ausbildung  dieser  Gefäßanomalien 
begünstigt  hat.  Ein  anderer  Teil  der  gleichzeitig  gefundenen  Bildungs- 
störungen ist  als  koordiniert  oder  mehr  zufällig  combiniert  aufzufassen. 
Hierher  gehören  gleichzeitige  tracheoösophageale  Kommunikationen, 
Herzmißbildungen,  Zwerchfell-  und  Thoraxdefekte  und  auf  der  andern 
Seite  ferngelegene  Organmißbildungen  an  Darm,  Auge,  Extremitäten 
u.  a.  m. 

Genese:  Nach  dem  anatomischen  Gesamtbild  erscheint  es  am 
wahrscheinlichsten,  daß  die  Agenesie  primärer  Natur  ist,  in  der  Be- 
schaffenheit der  betroffenen  Lungenanlage  selbst  gelegen  ist.  Alle 
Versuche,  die  Bildungsstörung  als  eine  sekundäre  Folge  äußerer  Ein- 
griffe auf  die  Lungenanlage  zu  erklären,  müssen  als  gescheitert 
gelten.  Die  Lungengefäße  wachsen  erst  ein,  wenn  die  Lunge  bereits 
angelegt  ist;  ihr  Defekt  vermag  also  den  Mangel  der  Lungenaulage 
nicht  zu  erklären,  die  Gefäße  fehlen,  wenn  die  Anlage  fehlt,  und 
bleiben  rudimentär,  wenn  es  die  Anlage  bleibt. 

Ein  Hydrops  der  betreffenden  Pleurahöhle,  eine  frühzeitige  Er- 
krankung der  Lunge  selbst  könnte  nicht  .einen  völligen  Schwund  der 
Anlage  hervorbringen,  zudem  wäre  die  Art  des  pathologischen  Pro- 
zesses zu  einer  so  frühen  Embryonalzeit  in  beiden  Fällen  ganz  un- 
klar. Da  keine  Bevorzugung  einer  Seite  vorliegt,  fällt  auch  die 
KLEBSsche  Vorstellung,  wonach  durch  mechanische  Momente,  wie 
amniotische  Engen,  einerseits  rechts  die  Lungenanlage,  andererseits 
links  die  Bildung  der  Niere  gehemmt  würden;  außerdem  wären  me- 
chanische Hemmungen  von  so  zirkumskripter  Wirkung  schwer  vorstell- 
bar.  Der  alte  von  Meckel'),  Fleischmann gezogene  Vergleich 
mit  der  linksseitigen  Hypoplasie  der  Schlangenlunge  ist  aus  gleichem 
Grunde  von  Fürst  i)  bereits  zurückgewiesen  worden,  vor  allem  ist  eine 
phj^logenetische  Beziehung  zu  diesen  ganz  speziellen  Rückbildungs- 
verhältnissen einer  Wirbeltierabteilung  nicht  vorhanden. 

Unwahrscheinlich  ist  auch  die  von  Tichimiroff  entwickelte 
Vorstellung,  wonach  die  vorhandene  Lunge  bei  der  1.  Gruppe  der 
Lungenagenesie  durch  ein  Unpaarbleiben  des  primären  Lungenbläs- 
chens entstanden  ist,  und  die  Lunge  also  der  einheitlich  gebliebenen 


1)  S.  Lit.  der  Lungenmißb.  im  allgemeinen. 
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Gesamtanlage  entspricht.  Das  würde,  wie  schon  Eppinger^)  ausführt, 
eine  andere  Topographie  dieser  Lunge  erfordern;  außerdem  gibt  die 
vergleichende  Anatomie  keine  Analogien,  und  man  müßte  erwarten, 
daß  die  vorhandene  Lunge  zwei  Bronchialbäume  enthält.  Allerdings 
liegt  über  das  Verhalten  des  Bronchialbaums  in  der  gebildeten  Lunge 
bei  einseitiger  Agenesie  noch  keine  Angabe  vor,  obwohl  heute  durch 
Röntgenverfahren  auch  ohne  Zerstörung  des  Präparates  Aufschluß  zu 
gewinnen  wäre.  Von  besonderem  Interesse  hinsichtlich  der  Genese 
ist  die  Beobachtung  Finkelsteins,  der  bei  2  weiblichen  (also  wahr- 
scheinlich eineiigen)  Zwillingen  bei  dem  einen  die  linke,  beim  andern 
die  rechte  Lunge  defekt  fand;  bei  der  Seltenheit  dieser  Mißbildung 
—  Theremin  schätzt  ihre  Häufigkeit  auf  1:15000  —  kann  dies  Zu- 
sammentreffen nicht  zufällig  sein.  Zum  Verständnis  des  Befundes 
könnte  man  sich  vorstellen,  daß  die  ursächliche  Schädigung  bereits 
zu  einer  Zeit  wirksam  war,  als  die  betreffenden  Lungenanlagen  noch 
in  thorakopagischer  Weise  eine  Einheit  bildeten. 

Schon  aus  dieser  Beobachtung  geht  hervor,  daß  die  Teratogenese 
hier  in  eine  sehr  frühe  Embrjonalzeit  fällt;  den  3  unterschiedenen 
Gruppen  entspricht  ein  in  gleicher  Folge  geburtswärts  vorrückender 
möglicher  teratogenetischer  Terminationspunkt. 
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2.  Hypoplasie  der  Lunge  oder  von  Teilen  derselben. 

(Fötale  Broncliiektasie,  atelektatische  Broiichiektasie,  in  früher  Kind- 
heit entstandene  Atrophie.) 

Hinsichtlich  des  Befundes  und  wahrscheinlich  auch  der  Genese 
lassen  sich  den  bereits  erwähnten  hochgradigen  Hypoplasien  einer 
Lunge  die  spärlichen  Beobachtungen  von  geringeren  Graden  einfacher 
Hypoplasie  einer  ganzen  Lunge  unmittelbar  anreihen: 

Oberwarth  fand  bei  einem  1-jährigen  Kinde  die  r.  Lunge  um  ein  vielfaches 
kleiner  als  die  linke;  sie  bildete  einen  platten,  pigmentlosen  Lappen  von  sehr  rudi- 
mentärer Organisationsstufe,  der  zuführende  Bronchus  endete  blind.  Möglicherweise 
gehört  auch  der  erste  Fall  Münchmeyees  hierher. 

Andererseits  kann  die  Hypoplasie  beide  Lungen  be- 
treffen : 

So  fand  Eppinger  bei  einem  reifen  Neugeborenen  die  Lungen  hinsichtlich 
ihrer  Größe,  Form  und  histogenetischer  Reife  (elastische  Fasern)  auf  einer  der  Mitte 
des  Fötallebens  eotsprechenden  Stufe  zuriickgebiieben ;  es  waren  dadurch  beträcht- 
liche Zirkulationsstörungen  entstanden.  Einige  hierhergehörige  ältere  Fälle  zitiert 
Fürst 

Endlich  können  auch  nur  einzelne  Lappen  hypoplastisch  bleiben,  was 
Lawrence  am  1.  ünterlappen,  Thorel  am  anderseitigen  Oberlappen  beobachtete. 

Während  in  diesen  Fällen  keine  hinreichende  äußere  Ursache  für 
die  mangelhafte  Entwicklung  aufgefunden  werden  konnte,  die  Hypo- 
plasie also  wahrscheinlich  in  der  Beschaffenheit  des  Lungenbildungs- 
materials beruht,  kommen  andererseits  zweifellos  sekundäre  Hypo- 
plasien vor;  so  war  es  schon  Meckel-')  bekannt,  und  ist  auch 
durch  eine  neuere  Beobachtung  von  Levy  belegt,  daß  die  Eventration 
der  Bauchorgane  in  eine  Brusthöhle  bei  angeborenem  Zwerchfelldefekt 
die  Ausbildung  beider  Lungen  in  hohem  Grade  beeinträchtigen  kann; 
in  ähulicher  Weise  können  auch  angeborene  intrathorakale  Geschwülste, 
Herzvergrößerung  u.  a.  wirksam  werden. 

Häufiger  und  daher  wichtiger  sind  die  Hypoplasien  der  Lunge, 
die  durch  Störung  ihrer  weiteren  Histogenese  Zustandekommen. 

Hierher  gehören  zunächst  die  als  fetale  (kongenitale)  Bronchi- 
e  k  t  a  s  i  e  beschriebenen  Zustände ;  auch  blasige  Lungenmißbildung,  ange- 
borene Lungencysten,  cystische  Degeneration,  etat  lacunaire,  cystisches 
fötales  Lungenadenom,  angeborene  Lymphangiektasie  hat  man  diese  Ver- 
änderung genannt.  Seit  der  ersten  genaueren  Beschreibung  von 
Meyer-Kessler  liegt  jetzt  eine  ganze  Anzahl  von  Beobachtungen 
dieser  seltenen  Lungenmißbildung  vor,  die  aber  in  bezug  auf  Aus- 
breitung, Lokalisation  am  Brouchialbaum  und  feineres  strukturelles 
Verhalten  nicht  übereinstimmend  sind.  Diese  Lungenveränderung  ist 
bald  die  Ursache  intrauterinen  Absterbens,  bald  zufälliger  Neben- 
befuud  au  auch  sonst  mißbildeten  Föten;  in  andern  Fällen  führt  die 
Mißbildung  den  Tod  bei  der  Geburt,  im  Säuglings-  oder  im  frühen 
Kiudesalter  herbei,  wobei  die  ersten  klinischen  Erscheinungen  oft  erst 


1)  ö.  allg.  Lit. 

2)  S.  allg.  Lit. 


Fetale  Bronchiektasie. 
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nach  einer  gewissen  Latenzzeit  auftreten.  Ferner  gibt  es  auch  zweifel- 
los hierhergehörige  Fälle,  wo  das  Pubertätsalter  erreicht  wurde  und 
endlich  sind  bei  Erwachsenen  Formen  von  Bronchiektasie  und  Lungen- 
cysten  beschrieben  worden,  die  fötaler  Herkunft  sein  sollen. 

Es  handelt  sich  stets  um  die  Bildung  mehr  oder  weniger  grolSer 
Hohlräume  in  der  Lunge,  die,  wie  Grawitz  zuerst  feststellte,  bronchi- 
ektatischer  Natur  sind.  Die  betroffenen  Abschnitte  sind  immer  ver- 
größert, oft  recht  beträchtlich,  bald  sind  es  nur  Teile  eines  Lappens, 
bald  ein  ganzer  Lappen,  gelegentlich  ein  ganzer  Lungenflügel  oder 
in  beiden  Lungen  sind  veränderte  Partien  vorhanden.  Dabei  können 
mit  Kaufmann  2  Typen  der  Mißbildung  unterschieden  werden ;  aller- 
dings sind  diese  nur  gradweise  verschieden  und  werden  selten  beim 
gleichen  Fall  kombiniert  getroffen.  In  dem  einem  Typ  ist  der  veränderte 
Abschnitt  dicht  durchsetzt  von  Bläschen,  die  subpleural,  wo  sie  den 
geringsten  Widerstand  finden,  am  größten  sind  und  etwa  Erbsgröße 
erreichen.  Die  Lunge  bietet  ein  schwammartiges,  emphysemähnliches 
Aussehen  (Wabenlunge).     Die  Bläschen,  die  oft  hintereinander 


Pleura 


l.  Unterlappen 


Fig.  443.    Wabenlunge.   (Nach  Stoerk.) 

gereiht  erscheinen  und  durch  feine  sichelartige  Septen  getrennt  sind, 
können  mit  dem  Bronchialbaum  in  offener  Verbindung  stehen  oder 
völlig  abgeschlossen  sein.  Beim  andern,  selteneren  Tj^pus  ist  der 
ganze  Lungenabschnitt  in  eine  große  Cyste  umgewandelt,  die  bald 
noch  durch  einspringende  Septen  unvollständig  gekammert  ist,  bald 
völlig  ausgeglättet  erscheint  (Sacklunge).  Der  Cystensack  ist 
gegen  die  Hilusbronchien  entweder  ganz  abgeschlossen  oder  es  be- 
stehen mehrere  feine  Verbindungsöft'uungen,  was  für  eine  Entstehung 
aus  Konfluenz  mehrerer  kleinerer  Cysten  spricht;  je  nachdem  ist  der 
Sack  mit  schleimig-wäßriger  Flüssigkeit  oder  mit  Luft  erfüllt.  Diese 
Einteilung  deckt  sich,  wenn  auch  nicht  vollkommen,  mit  der  von 
Grawitz  in  teleangiektatische  und  universelle  angeborene  Bronchi- 
ektasien. 

Die  starke  und  zunehmende  Vergrößerung  des  veränderten  Lungen- 
bezirkes kann  das  übrige  funktionstüchtige  Lungengewebe  stark  be- 
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einträchtigen,  in  einem  Fall  bildete  sich  sogar  eine  intercostale 
Lungeuhernie  aus;  weiter  treten,  namentlich  bei  ausgebreiteten  Pro- 
zessen Zirkulationsstörungen  auf. 

Die  Hohlräume  besitzen  großenteils  ein  flimmerndes  Zylinder- 
epithel, an  andern  Stellen  flacht  es  sich  bis  zu  endothelartiger  Dünne 
ab,  trotzdem  sind  es  nicht,  wie  ursprünglich  Virchow  und  später 
Klebs  meinten,  Lymphangiektasien,  da  die  Wand  sonst  in  bezug  auf 
Membrana  propria,  glatte  Muskulatur  und  elastische  Faseranordnung 
den  Bau  von  Bronchien  bzw.  Bronchiolen  zeigt;  mehrfach  hat  sich 
auch  durch  Schnittserien  ein  kontinuierlicher  Uebergang  in  nicht  er- 
weiterte Bronchien  feststellen  lassen.  In  einer  Anzahl  der  Fälle  konnte 
die  Einmündung  nichterweiterter,  drüsenähnUcher,  aber  mit  glatter 
Muskulatur  ausgestatteter  Kanäle  in  die  Waben  nachgewiesen  werden. 
Stoek  sah  darin  einen  Beweis  geschwulstartiger  Proliferation,  wäh- 
rend andere  sie  als  in  der  Entwicklung  zurückgebliebene  Bronchial- 
sprossen auffassen.  Das  zu  den  ektatischen  Bronchien  zugehörige 
Alveolargewebe  wurde  vielfach  auch  bei  genaueren  Untersuchungen, 
mit  Rücksicht  auf  elastische  Strukturen,  vermißt,  doch  sind  nicht  selten 
neben  solchen  rudimentären  Teilen  des  Bronchopulmonalbaums  gut 
ausgebildete  Alveolarbezirke  nachweisbar.  In  der  Regel  betrifft  die 
Verbildung  die  feineren,  knorpelfreien  Bronchien,  in  anderen  Fällen 
sind  gerade  die  knorpelgestützten  Abschnitte  des  Bronchialbaums  be- 
teiligt (Arnheim). 

Für  die  funktionelle  Bedeutung  ist  die  Kommunikation  mit  den 
großen  Bronchien  von  ausschlaggebender  Wichtigkeit.  In  manchen 
Fällen  ist  eine  völlige  Obliteration  des  bronchialen  Zwischenstücks 
vorhanden,  das  atresierte  Bronchusstück  ist  eventuell  nur  noch  durch 
versprengte  Knorpelinseln  angedeutet.  Manchmal  bestehen  multiple 
atretische  Partien  hintereinander.  Es  besteht  dann  weitgehende 
Analogie  mit  der  angeborenen  Atresie  der  großen  Gallen wege,  wo  auch 
trotz  ausgedehnten  Verschlüssen  und  Defekten  des  Ausfuhrapparats 
die  übrige  Drüse  und  andere  Teile  der  ableitenden  Wege  wohl  ge- 
bildet sein  können.  Während  in  einem  Teil  der  Fälle  die  drüsigen 
Bronchialwucherungen  und  Ektasien  im  Vordergrund  stehen,  ist  in 
andern  eine  Proliferation  des  Zwischengewebes  mit  Neigung  zur  Ob- 
literation nicht  zu  verkennen.  Wenn  die  Lunge  längere  Zeit  funk- 
tioniert hat,  pflegt  der  Pigmentgehalt  in  den  veränderten  Abschnitten 
gegenüber  der  übrigen  Lunge  zurückzustehen. 

Genese:  Die  Auffassungen  des  Zustandekommens  dieser  Ver- 
änderung sind  noch  recht  diff"erent.  Die  Annahme  einer  rein  passiven 
Ektasie  nach  primärer  Bronchienobliteration  ist  für  ihre  Erklärung 
jedenfalls  nicht  ausreichend  schon  wegen  der  auffälligen  Größenzunahrae 
in  vielen  Fällen,  der  drüsenähnlichen  Bronchienwucherung,  und  weil 
manchmal  ein  bronchialer  Verschluß  überhaupt  fehlt.  Stoerk  nahm 
für  seine  Beobachtungen  eine  exzessive  epitheliale  Proliferation  im 
bildlichen  Sinne  eines  fötalen  Bronchialadenoms  an;  wenn  auch  an- 
erkannt werden  muß,  daß  derartig  veränderte  Lungenabschnitte  die 
Grundlage  von  Geschwülsten  abgeben  können,  so  erscheint  doch  zur 
Erklärung  der  Genese  der  typischen  Wabenlunge  eine  epitheliale 
Wucherung  allein  nicht  genügend  ;  auch  das  mesenchymale  Gewebe 
ist,  wie  die  gleichzeitigen,  oft  multiplen  Atresien  seigen,  nicht  unbe- 
teiligt.   Es  hat  daher  die  Aufi'assung  Kimlas  i),  Couvelaires  viel 


1)  Zit.  COUVELAIRE. 


Atelektatisclie  Bronchiektasie. 
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für  sich,  daß  es  sich  von  vornhereiu  um  ein  disproportioniertes 
Wachstum  von  der  mesenchymalen  und  der  eudodermaleu  Lungen- 
anlage bei  der  histogenetischen  Ausbildung  handelt.  Früher,  wo 
überhaupt  die  Neigung  bestand,  angeborene  Atresien  auf  intrauterine 
Eutzündungsprozesse  zurückzuführen,  ist  mehrfach  die  kongenitale 
Syphilis  zur  Erklärung  der  formalen  Genese  herangezogen  worden; 
doch  liegt  in  diesen  Fällen  entweder  nur  eine  zufällige  Koinzidenz 
vor  (Balzer  und  Grandhomme)  oder  die  Annahme  einer  hereditären 
Grundlage  des  Prozesses,  die  durch  den  Befund  fetaler  Bronchiektasie 
bei  Zwillingsschwestern  (Sandoz)  nahegelegt  ist,  ist  ebenso  plausibel, 
wenn  es  sich  um  eine  primäre  Mißbildung  handelt.  Dieser  Auffassung, 
daß  die  Veränderung  das  Ergebnis  einer  Entwicklungsstörung  ist, 
wobei  einzelne  Teile  des  Bronchopulmonalbaums  eine  unvollkommene 
und  unproportionierte  Ausbildung  erfahren,  wobei  eventuell  die  Bildung 
des  Alveolargewebes  völlig  ausbleibt  (Alveolargenesie),  neigt  heute 
die  Mehrzahl  der  Autoren  zu;  das  verschiedene  Verhalten  in  den 
einzelnen  Beobachtungen  könnte  dann  durch  Sitz  und  Ausdehnung 
am  Bronchialbaum  erklärbar  werden.  Für  die  Theorie  einer  primären 
Mißbildung  spricht  weiter  der  Nachweis  mikroskopischer  Hamartien 
in  einigen  Fällen  und  Nebeneinandervorkommen  mit  andern  Miß- 
bildungen. 

Es  sei  hier  darauf  hingewiesen,  daß  von  klinischer  Seite  in  viel 
umfänglicherem  Grade  eine  angeborene  Grundlage  für  manche  Fälle 
von  Bronchiektasie  angenommen  wird,  zum  Teil  veranlaßt  durch  den 
Nachweis  einer  Heredität  (Neisser  u.  a.).  Es  wird  dabei  teils  an 
die  beschriebene  anatomische  Veränderung  gedacht,  teils  wird  besonders 
von  französischer  Seite  eine  angeborene  „debilitas  pulmonalis",  „maladie 
kystique"  angenommen  [cf.  Peiser,  Humbert  eine  angeborene 
Widerstandsschwäche,  die  schon  durch  die  normale  Inanspruchnahme 
der  Lungen  zu  Bronchiektasie  und  Lungenemphysem  führe.  Anatomisch 
ist  diese  Vorstellung  bisher  nicht  basiert;  Humbert  nimmt  eine 
Hemmung  des  postembryonalen  Wachstums  der  Bronchialwand  an. 

Der  fetalen  Bronchiektasie  verwandt  ist  eine  Veränderung  der 
Lunge,  die  von  Heller  zuerst  näher  präzisiert  und  als  atelekta- 
tische  Bronchiektasie  bezeichnet  wurde.  Betroffen  sind  größere 
Teile  eines  Lappens  besonders  der  untere,  seltener  schon  ein  ganzer 
Lappen ;  das  auffälligste  Kennzeichen  ist  der  völlige  Pigmentmangel, 
wodurch  der  pathologische  Anteil  um  so  deutlicher  hervortritt,  je 
stärker  anthrakotisch  die  übrige  Lunge  ist.  Die  Herde  sind  eingesunken, 
die  Pleura  darüber  ist  oft  verdickt,  manchmal  auch  mit  der  Nachbar- 
schaft verwachsen  und  auf  dem  Schnitt  erscheinen  die  Bronchien  hier 
so  stark  erweitert,  daß  der  Lungenabschnitt  in  ein  buchtiges  Höhleu- 
system verwandelt  ist,  zwischen  welchen  mit  bloßem  Auge  Icein  eigent- 
liches Lungengewebe  mehr  erkennbar  ist.  Heller  gibt  noch  als 
charakteristisch  an,  daß  die  Knorpel  der  ektatischen  Bronchien  nament- 
lich bei  jugendlichen  Individuen  stark  gewuchert  sind,  während  andere, 
die  allerdings  wesentlich  bei  älteren  Personen  untersuchten,  dies 
Kennzeichen  in  sonst  typischen  Fällen  vermißten.  Mikroskopisch 
findet  sich  in  den  Septen  zwischen  den  Bronchiektasien  neben  den 
proliferierten  Knorpeln,  Fettgewebe,  erweiterte  Gefäße,  aber  kein 


1)  Siehe  allg.  Lit. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  2. 
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alveoläres  Lungengewebe;  dieses  läßt  sich  wesentlich  nur  subpleural 
und  an  den  Grenzen  gegen  die  normalen  Lungenteile  nicht  immer  in 
gleichem  Maße  nachweisen.  Lothar,  Buchmann  beschreiben  un- 
gewöhnlichen Befund  und  Wucherung  der  glatten  Muskulatur,  Herx- 
heimer drüsige  Proliferation  des  Bronchialepithels. 

Die  Veränderung  ist  zu  allen  Zeiten  des  extrauterinen  Lebens 
bald  als  zufälliger  Sektionsbefund  gesehen  worden,  in  anderen  Fällen 
wirkt  sie  disponierend  zu  Erkrankungen  besonders  des  bronchialen 
Anteils  des  Herdes,  deren  Uebergreifen  auf  das  nachbarliche  normale 
Parenchym  auch  dies  zu  sekundärer  Atrophie  bringen  kann. 

Genese:  Heller  nahm  an,  daß  die  atelektatische  Bronchiektasie 
zustande  kommt  durch  Erhaltung  des  fetal-atelektatischen  Zustandes 
in  einer  sonst  normal  entwickelten  Lunge,  wobei  die  Bronchien  durch 
alleiniges  Weiterwachstum  und  den  Luftdruck  ektasieren.  Von  anderer 
Seite  wird  eine  unvollkommene  Bildung  des  Lungenabschnitts  an- 
genommen, indem  eine  zumindestens  partielle  Aplasie  des  Alveolar- 
gewebes  die  Ursache  der  Nichtentfaltung  ist.  Es  ist  in  der  Tat  nicht 
einzusehen,  durch  welche  Umstände  in  einer  sonst  normalen  Lunge 
größere  Lungenabschnitte  auf  die  Dauer  atelektatisch  bleiben  sollten. 
Die  Annahme  eines  zugrunde  liegenden  Entwicklungsfehlers  wird  auch 
gestützt  durch  das  Vorkommen  gleichzeitiger  geweblicher  Hamartien ; 
andererseits  gibt  es  Fälle,  wie  den  ARNHEiMschen,  die  eine  Mischung 
der  Charaktere  der  fetalen  und  der  atelektatischen  Bronchiektasie 
aufweisen.  Glur  beschreibt  beim  Rinde  hypoplastische,  rudimentäre 
Lungenabschnitte,  die  im  ganzen  das  Bild  der  HELLERschen  atelek- 
tatischen Bronchiektasie  zeigen,  wobei  die  Entwicklungshemmung 
stellenweise  besonders  deutlich  in  Erscheinung  tritt.  Andererseits 
ist  es  wahrscheinlich,  daß  ein  dauernder  Kollaps  der  Lunge  in  früher 
Jugend,  wo  das  Gewebe  noch  wenig  pigmentiert  ist.  ähnliche  Ver- 
änderungen hervorbringt,  so  daß  also  nicht  in  jedem  Fall  eine  Ent- 
wicklungsstörung zugrunde  zu  liegen  braucht. 

Weiter  sind  eine  größere  Reihe  von  Fällen  von  sicher  erworbener, 
aber  in  früher  Lebenszeit  entstandener  Atrophie  und  Atelektase  einer 
ganzen  Lunge  beschrieben,  die  ähnliche  Befunde  wie  die  angeborenen 
Hj'poplasien  und  atelektatischen  Bronchiektasien  zeigen  können.  Die 
betroffene  Lunge  —  meist  ist  es  die  linke  —  ist  stark  geschrumpft, 
liegt  als  länglicher,  derber,  mehr  oder  weniger  anthrakotischer  Lappen 
der  Wirbelsäule  an;  die  Lappengliederung  entspricht  der  Norm,  die 
großen  Bronchien  und  Gefäße  zeigen  normale  Anordnung,  wenn  auch 
ihr  Kaliber  verringert  ist.  Da  die  Veränderung  bei  dem  noch  wach- 
senden Organismus  eingetreten  ist,  sind  noch  recht  ausgiebige  kom- 
pensatorische Vorgänge  möglich.  Die  andere  Lunge  ist  in  der  Regel 
beträchtlich  hypertrophiert,  besonders  Ober-  und  Mittellappen  sind 
beteiligt,  die  unter  Verschiebung  des  Mediastinums  und  Herzens  weit 
in  die  andere  Seite  herüberreichen.  Hassler  ^)  hat  ja  diese  vikari- 
ierende Luugenhypertrophie  nach  einseitiger  Lungenexstirpation  beim 
wachsenden  Organismus  experimentell  erwiesen.  Das  Herz  ist  völlig 
in  die  Thoraxhälfte  der  erkrankten  Seite  gelagert,  regelmäßig  sind 
die  rechten  Abschnitte  erweitert  und  hypertrophiert,  woraus  hervor- 
geht, daß  die  Hypertrophie  der  andern  Lunge  nicht  hinreicht,  um  die 
zirkulatorischen  Widerstände  zu  überwinden.    Der  Thorax  sinkt  dabei 


1)  Virch.  Arch.,  Bd.  CXXVIII,  S.  527,  1892. 
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nicht  ein,  zum  Teil  wegen  der  anderseitigen  Lungenhypertrophie  und 
Herzverlagerung,  zum  Teil  weil  auch  der  wachsende  Thorax  sich  den 
neuen  Verhältnissen  anpaßt  (Neisser);  doch  kann  gelegentlich  eine 
genauere  Brustmessung  ein  geringes  Zurückbleiben  der  dorsalen  Ab- 
schnitte der  erkrankten  Seite  ergeben.  Die  Ursachen  dieser  frühzeitigen 
postuterinen  Atrophie  und  Wachstumsstörungen  sind  langdauernde 
pleuritische  Prozesse,  Verschluß  des  Hauptbronchus  durch  entzündlich- 
narbige Veränderungen  oder  Kompression  von  außen.  Für  die  Er- 
kenntnis der  erworbenen  Natur  dieser  Zustände  ist  einstweilen  der 
Schwerpunkt  auf  den  Gehalt  an  Kohlenpigment  zu  legen,  dessen  Vor- 
handensein jedenfalls  beweist,  daß  einige  Zeit  die  betreffende  Lunge 
funktioniert  hat.  In  manchen  Fällen  scheint  ein  Teil  der  Lunge  das 
Bild  der  atelektatischen  Brochiektasie  darzubieten.  Für  die  klinische 
Untersuchung  sind  einstweilen  die  angeborene  Aplasie,  die  verschiedenen 
Formen  der  Hypoplasie  und  die  in  früher  Kindheit  eingetretene 
Atrophie  der  Lunge  noch  nicht  genügend  zu  unterscheiden. 

Endlich  sei  hier  noch  darauf  hingewiesen,  daß  nach  den  Unter- 
suchungen von  Spanudis^),  Stroebe  Hochsinger  ^),  Kimla*) 
Hypoplasien  des  epithelialen  Lungenanteils  eine  Komponente  des 
histologischen  Bildes  auch  der  Lungenveränderungen  bei  der  kon- 
genitalen Sj'philis  darstellen. 
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3.  Die  Abnormitäten  der  Lungenlappung. 

Wir  verdanken  Aeby  eine  wesentlich  vertiefte  Auffassung  der 
Lappenbiidung  der  Lunge;  er  zeigte,  daJl  sie  nur  ein  mehr  oder 
minder  unvollkommener  Ausdruck  ist  eines  Innern  regelmäßig, 
architektonischen  Aufbaues  der  Lunge,  nämlich  der  Verzweigungen  des 
„Bronchialbaums".  Durch  diese  Erkenntnis  sind  die  meisten  der 
früheren  Angaben  über  die  Lungenlappung,  da  sie  sich  auf  eine  mehr 
äußerliche  Beschreibung  von  Zahl  und  Form  beschränken,  mehr  oder 
minder  entwertet  worden. 

Aeby  ging  allerdings  bei 
seiner  Betonung  der  inneren 
Strukturverhältnisse  der  Lunge 
so  weit,  den  Lappen  jeden 
morphologischen  Wert  abzu- 
erkennen, es  sei  ja  schließlich 
von  untergeordneter  Bedeu- 
tung, ob  die  durch  die  Bron- 
chialäste charakterisierten,  in 
sich  abgeschlossenen  Lungen-  Y\g,  444.    Schema  der  Lungenlappung 

territorien    noch    „äußerlich    nach  Narath. 
durch   einen   neutralen  Kitt 

zusammengehalten  werden  oder  nicht".  Demgegenüber  konnte  Narath, 
der  die  AEBYschen  Untersuchungen,  gestützt  auf  ein  reiches  ver- 
gleichend-anatomisches und  embryologisches  Material,  wieder  aufnahm 
und  in  wesentlichen  Punkten  ergänzte  und  berichtigte,  doch  eine 
Reihe  wichtiger  Gesetzmäßigkeiten  über  das  Verhalten  der  Lungen- 
lappen feststellen.  Vor  allem  zwingt  das  frühzeitige  Zutagetreten 
der  Lappengliederung  während  des  Ablaufes  der  Lungenentwicklung, 
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ferner  die  relative  Konstanz  von  Zahl  und  Art  der  Lappen  bei  den 
einzelnen  Species  doch  dazu,  ihnen  eine  größere  Wertschätzung  zu- 
zuerkennen, als  dies  Aeby  zugeben  wollte.  Daß  allerdings  der 
Schwerpunkt  auf  die  innere  Architektonik  gelegt  werden  muß,  das 
geht  auch  aus  dem  NARATHschen  Schema  der  Lungeulappung  hervor, 
das  die  Prinzipien  sehr  gut  veranschaulicht  (Fig.  444). 

Bekanntlich  ist  der  Aufbau  des  Bronchialbaums  derart,  daß  von 
dem  Bronchialstamm  eine  regelmäßige  Zahl  ventrale  und  dorsale  Aeste 
abgegeben  wird. 

Der  1.  Dorsalast  nimmt  eine  besondere  Entfaltung,  er  versorgt 
die  Spitze  und  heißt  deshalb  Apicalbronchus,  auf  der  1.  Seite  wird  er 
aber  nicht  vom  Stamm  selbst  abgegeben,  sondern  ist  der  erste 
Seitenast  des  1.  linken  Ventralbronchus ;  dieses  Abhängigkeitsverhält- 
nis des  Dorsalbronchus  zu  dem  entsprechenden  ventralen  ist  nach 

Narath  phylogenetisch  für  alle 
Dorsalbronchien  das  ursprüng- 
liche. Eine  besondere  Rolle 
spielt  der  Infracardialbronchus, 
auf  den  später  zurückgekommen 
werden  soll.    (Fig.  445.) 

Man  kann  bei  der  Luugen- 
lappung  zunächst  Spalten  unter- 
scheiden, die  senkrecht  zum 
Bronchialstamm  vom  Lungen- 
rücken schräg  zum  Zwerchfell- 
rande ziehen  (Schema:  a— A, 
b— B — c),  sie  zerlegen  die  Lunge 
in  einzelne  Stockwerke,  die  dem 
Verzweigungsgebiet  von  je  einem 
ventralen  und  dorsalen  Bron- 
chialast entsprechen  (vi  +  dl), 
diese  Einschnitte  werden  von 
Narath  Hauptspalten  ge- 
nannt. Senkrecht  zu  ihnen  ver- 
laufen die  Nebenspalten 
(a — ß,  ß — y),  die  in  jedem  Stock- 
werk das  ventrale  und  dorsale 
Feld  absondern. 

Beim  Menschen  ist  nun  in 
der  Regel  auf  der  linken  Seite 
nur  der  1.  Hauptspalt  (a — A) 
gebildet,  der  hier  das  1,  Stockwerk  (Obergeschoß  —  den  Ober- 
lappen) —  von  dem  nicht  weiter  gegliederten  Lungenrest  ( —  Unter- 
lappen =  Stammlappen  Aebys)  scheidet,  während  auf  der  rech- 
ten Seite  das  1.  Stockwerk  nicht  nur  durch  die  Diagonalspalte 
(a— A)  vom  Stammlappen  getrennt  ist,  sondern  selbst  wieder 
durch  die  Horizontalspalte,  den  1.  Nebenspalt  (a— ß),  in  den  Apical- 
lappen  =  Oberlappen  und  den  1.  Ventrallappen  =  Mittellappen 
abgeteilt  ist.  Es  entspricht  also  nach  Narath,  Deve  u.  a. 
dem  linken  Oberlappen  auf  der  rechten  Seite  Ober-  -p  Mittel- 
lappen. Bei  Situs  inversus  findet  eine  Umkehr  der  Lappenverhältnisse 
wie  in  der  Regel  der  Verzweigungsart  des  Bronchialbaums  auf  beiden 
Seiten  statt. 


Fig.  445.  Schema  des  menschlichen 
Bronchialbaums  und  der  Lungenarterien, 
(Nach  Merkel.) 
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Die  Lappen  an  omalien  können  nun  in  einem  Ausfall  der  normal 
gebildeten  oder  in  einem  Hinzutritt  von  normal  niclitgebildeten 
Spalten  bestehen.  Dabei  lassen  sich  bei  jeder  Anomalie  verschiedene 
Ausbildungsgxade  unterscheiden :  Der  Spalt  schneidet  mehr  oder 
minder  in  ganzer  Länge  bis  zum  Hilus  durch,  oder  er  ist  nur  am 
Anfang,  Ende  oder  im  Verlauf  durch  Kerben,  Einschnitte  ausgedrückt, 
oder  schließlich  es  zieht  die  Pleura  glatt  über  die  Stelle  des  Spaltes 
hinweg,  diese  ist  aber  durch  eine  stärkere,  subpleurale  Bindegewebs- 
ansammlung  linienförmig  markiert,  (so  daß  man  eventuell  eine  künst- 
liche Scheidung  dort  herstellen  kann). 

Bei  schweren  Mißbildungen  der  Lunge,  Hypoplasien,  hat  man 
jede  Lappengliederung  vermißt. 

Durch  ein  Fehlen  des  ersten  Nebenspaltes  kann  die  rechte  Lunge 
zweilappig  werden,  durch  Auftreten  des  1.  Nebenspaltes  links  erscheint 
diese  Lunge  dreilappig,  in  beiden  Fällen  wäre  dann  die  Symmetrie 
der  äußeren  LungengJiederung  wieder  hergestellt  (Fig.  446). 


Fig.  446.  Fig.  447. 


Fig.  446.    Lunge  eines  30  mm  langen  menschlictien  Embryo.  Mangelhafte 
Ausbildung  des  1.  Nebenspaltes.    (Nach  Broman.) 
Fig.  447.    Lobus  posterior  (DJ.    (Nach  Deve.) 

Vom  Stammlappen  können  weitere  Teile  abgesondert  werden. 
Niemals  zwar  hat  Narath  beim  Menschen  die  Absonderung  des 
2.  Ventrallappens  (ß-T— C)  gesehen,  dagegen  mehrfach  die  Ab- 
spaltung des  2.  Dorsallappens  vom  Lungenstamm  (ß — y— b).  Deve 
hat  diesem  Lappen  seine  besondere  Aufmerksamkeit  gewidmet,  er 
nennt  ihn  nach  seiner  Lage  Lobus  posterior  und  sah  ihn  bei  Kinder- 
lungen ziemlich  oft  (50  Prozent,  beide  Seiten  zusammengerechnet), 
häufiger  rechts  als  links ;  überhaupt  ist  die  rechte  Lunge  des  Menschen 
auch  bei  abnormer  Lappung  wie  auch  normal  bei  den  meisten  Tierlungen 
gewöhnlich  reicher  gegliedert  als  die  linke.  Die  abtrennende  Spalte 
beim  Hinterlappen  stellt  sich  beim  Menschen  in  der  Regel  als  eine 
Fortsetzung  der  Horizontalspalte  dar,  so  daß  die  Lunge  von  einer 
X-förmigen  Spalte  durchkreuzt  wird  (Fig.  447),  früher  wurde  der 


832 


Kapitel  VIII. 


Lappen  meist  irrtümlicli  als  ein  Teil  des  Mittellappens  aufgefaßt. 
Durch  pathologische  Prozesse  (Bronchopneumonien)  kaun  ein  der- 
artiges Territorium,  ohne  äußerlich  abgesetzt  zu  sein,  in  Erscheinung 
treten. 

Eine  besondere  Besprechung  bedarf  eine  basale  Lappenbildung 
an  der  Innenfläche  des  Unterlappens,  die  durch  ihre  regelmäßige 
Lagerung  vor  dem  Ligamentum  pulmonale  charakterisiert  ist.  Es  ist 
dies  der  sogenannte  Infracardiallappen  (Herzlappen  Aebys).  Rek- 
TORziK  hat  ihn  beim  Menschen  zuerst  gesehen  und  als  Lobus  inferior 
accessorius  bezeichnet,  Schaffner  hat  den  speziellen  Verhältnissen 
dieses  Lappens  beim  Menschen  eine  Studie  gewidmet,  Narath  gibt 
eine  ausführliche  vergleichend-anatomische  und  embryologische  Dar- 
stellung des  Infracardiallappens.  Er  entspricht,  worauf  zuerst  Pozzi 
hinwies,  einem  bei  Quadrupeden  so  gut  wie  regelmäßig  auf  der  rechten 
Seite  vorkommenden  Lungenlappen,  der  unter  den  verschiedensten 
Namen  bekannt  ist  (Lobus  impar  —  Owen  oder  azygos  —  Broca, 
Lobusquartus,  lobe  accessoir  —  Cuvier -Duvernois,  Lobus  venae 
cavae  —  Allen,  Lobus  cardiacus  oder  infracardiacus  —  Aeby,  subperi- 
cardiacus  —  Euge,  retrocardiac  lobe  —  Ewart). 

Seine  Anwesenheit  ist  bei  den  Vierfüßern  daran  geknüpft,  daß 
der  Herzbeutel  nicht  in  ganzer  Ausdehnung  am  Zwerchfell  befestigt 
ist,  sondern  zwischen  ihm  und  dem  Diaphragma  noch  ein  freier  Raum 
bleibt,  der  Sinus  subpericardiacus,  in  den  sich  ein  beträchtlicher 
Lappen  der  rechten  Lunge  hineinlegt.  Dieser  Lappen  empfängt  beim 
Eintritt  2  Furchen  hinten  vom  Oesophagus,  vorne  einen  tieferen  Ein- 
schnitt durch  die  pleurabedeckt  frei  zum  Herzbeutel  ziehende 
untere  Hohlvene.  Daß  aber  diese  Lagebeziehung  von  Lappen  zur 
Cava  nur  sekundär  ist  und  nichts  mit  seiner  Entstehung  zu  tun  hat, 
wie  Allen  irrtümlich  meinte,  geht  schon  aus  den  verschiedenen  Rück- 
bildungsgraden  des  Lappens  hervor.  Bei  den  Bimanen  verschwindet 
nämlich  dieser  Raum  mit  der  zunehmenden  Anlagerung  des  Herz- 
beutels an  das  Zwerchfell,  was  in  Zusammenhang  mit  der  aufrechten 
Körperhaltung  und  der  dabei  eintretenden  metameren  Rumpfverkürzung 
[Rüge  ^)]  steht.  Damit  tritt  dann  der  Lobus  infracardiacus  als  selb- 
ständige Lappenbildung  in  der  Reihe  der  Primaten  immer  mehr  zurück, 
um  bei  den  Anthropomorphen  wie  bei  Menschen  in  der  Regel  nicht 
mehr  äußerlich  hervorzutreten ;  das  von  seinem  Bronchus  versorgte 
Gebiet  verschwindet  im  Stammlappen.  Dieser  Bronchialast,  von 
Aeby  zuerst  nachgewiesen,  der  Infracardialbronchus  (Herzbronchus), 
ist  rechts  ein  selbständiger  Ast  des  Stammes,  der  einzige,  der  ventro- 
median  entspringt.  Beim  Menschen  geht  er  in  der  Regel  zwischen 
vi  und  v2  vom  Stammbronchus  ab.  Auf  der  linken  Seite  hat  er  sein 
Analogen  in  einem  medialen  Seitenast  des  2.  Ventralbronchus  (Ewart, 
Schaffner,  Narath).  Das  von  ihm  versorgte  Gebiet  hat  eine  ähn- 
liche Lagerung  im  Luugenstamm  wie  rechts  und  kann  unter  Um- 
ständen ebenfalls  als  selbständiger  Lappen  hervortreten.  Dies  kann 
beim  Menschen  wie  bei  den  höheren  Primaten  der  Fall  sein,  verein- 
zelt hat  es  Narath  auch  bei  andern  Tierspecies  gesehen. 


1)  Rüge,  G.,  Die  Grenzlinie  der  Pleurasäcke  und  die  Lagerung  des  Herzens  bei 
den  Primaten,  insbesondere  Anthropoiden  —  Zeugnisse  für  die  metamere  Verkürzung 
des  Rumpfes.    JMorph.  Jahrbuch,  Bd.  XIX,  S.  149,  1903. 
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Beim  Menschen  kommt  der  Infracardiallappen  nach  Schaffner 
links  etwas  häufiger  vor  als  rechts  ^).  In  ausgesprochenen  Fällen 
nimmt  er  Vs  bis  last  die  Hälfte  der  Lungenbasis  ein,  regelmäßig  liegt 
er  dabei  vor  dem  Ansatz  des  Ligamentum  pulmonale  (Fig.  448).  Wie 
bei  den  anderen  Lappen  sind  verschiedene  Ausbildungsgrade  bekannt, 
die  stärkeren  sind  mehrfach  besonders  beschrieben  worden.  Natürlich 
kann  dann  hier,  so  wenig  wie  bei  den  andern  Lappenbildungen,  nicht 
von  einem  überzähligen  oder  accessorischen  Lungeuteil  gesprochen 
werden,  sondern  es  handelt  sich  nur  um  eine  Abspaltung  eines  sonst 
im  Stammlappen  enthaltenen  Lungenterritoriums. 

Ein  eigenartiges  Läppchen  hat  Narath  am  Lungenstamm  am 
medialen  unteren  Lungeupol  (hinter  dem  Ligamentum  pulmonale) 
öfters  bei  verschiedenen  Tierspecies  beobachtet,  das  er  als  Basal- 
läppchen  bezeichnet.  Es  entspricht  vielleicht  dem  Ende  des  Stamm- 
bronchus.    Beim  Menschen  ist  es  noch  nicht  gesehen  worden. 

Sternum 


r.  Lunge 


Wirbel 


Fig.  448.  Schema  des  Lobus  infracardiacus  nach  Deve.  Von  der  Lungen- 
basis gesehen. 


Die  Anlage  der  normalen  wie  abnormen  Lungenlappung  geschieht 
schon  sehr  frühzeitig.  Bereits  die  ersten  Knospen  des  auswachsenden 
Bronchus  erzeugen  äußere  Vorbauchungen  nach  dem  Pleuraraum  in 
der  Mesodermschicht,  in  die  sie  hineinsprossen.  Diese  Höcker  ent- 
sprechen der  Anlage  der  Lappen,  die  dazwischen  gelegenen  Furchen 
den  späteren  Lungenspalten.  Mit  der  Zunahme  der  Knospenzahl  ge- 
winnt die  Lungenoberfläche  allmählich  ein  maulbeerförmiges  Aussehen  ; 
bei  weiterem  Wachstum  werden  aber  dann  die  meisten  dieser  Höcker 
weiter  durchfurcht  und  immer  kleiner,  bis  die  Außenfläche  beim 
weiteren  AVachstum  schließlich  ein  -glattes  Aussehen  gewinnt. 
Nur  die  zu  allererst  angelegten  Furchen  bleiben  dauernd  als 
Spalten  erhalten.  Die  Ursache  sieht  Narath  in  eiuer  stärkeren 
Wachstum seutfaltung  der  ersten  Bronchien  in  der  allerersten  Zeit, 
so  daß  sie  sich  über  die  anderen  Knospen  hinüberlegen,  die  ent- 


1)  In  seinen  verschiedenen  Ausbildungsgraden  zusammen  in  zirka  45  Proz.  Nach 
Testut  ist  er  rechts  besonders  häufig  an  der  fötalen  Lunge  zu  sehen,  er  hat  ihn 
dort  in  25  Proz.  ausgebildet  gesehen. 


834 


Kapitel  VIII. 


standenen  Furchen  sich  mehr  und  mehr  vertiefen  statt  sich  auszu- 
gleichen. Flint')  glaubt,  daß  außerdem  noch  die  durch  fibrilläre 
DilFerenzierung  zunehmende  Mesoderraverdichtung  hinzukommt,  die 
den  später  aussprossenden  Lungenknospen  größere  Widerstände  ent- 
gegensetzt. Daß  die  Thoraxwände  selbst  für  die  Entstehung  der 
Lappen  eine  besondere  Rolle  spielen,  ist  nicht  wahrscheinlich,  höch- 
stens mag  in  der  besseren  Möglichkeit  der  Raumentfaltung  für  die 
rechte  Lunge  ein  Moment  gegeben  sein,  daß  sie  in  den  meisten 
Fällen  reicher  gelappt  ist  als  die  linke.  Daß  für  das  Ausbleiben  der 
Spalten  venöse  Gefäßverbindungen  der  benachbarten  Lappen,  die 
durch  die  Stelle  der  sonstigen  Spalten  hindurchziehen,  verantwortlich 
zu  machen  sind,  wie  dies  Alezais  meint,  ist  schwer  einzusehen. 
Viel  wahrscheinlicher  erscheint  es,  daß  die  Veneuverbindungen  sich 
ausbilden,  wenn  die  Spalten  nicht  zustande  gekommen  sind,  daß  sie 
also  nur  eine  Folgeerscheinung  darstellen. 

Es  scheint  nach  manchen  Beobachtungen,  daß  ein  Teil  der 
Spalten,  wenigstens  der  minder  ausgeprägten,  im  Veilauf  des  post- 
natalen Lungenwachstums  ganz  oder  teilweise  wieder  verschwinden 
kann,  eine  ähnliche  Bemerkung  macht  Aeby  für  die  Lungen  der 
Wiederkäuer. 

lieber  die  kausale  Genese  der  pathologischen  Lappenbildung  hat  man 
nur  Vermutungen.  In  dem  rechten  Lobus  hat  man  eine  Rückschlags- 
bildung, einen  Atavismus,  erblickt,  in  manchen  Fällen  war  dabei  auch 
eine  Andeutung  des  iufracardialen  Raumes  nachzuweisen.  Nach 
WiEDERSHEiM  soll  dieser  Lappen  bei  niederen  Rassen  und  Mikro- 
cephalen  häufiger  auftreten.  Diese  Angabe  steht  vielleicht  damit  in 
Zusammenhang,  daß  bei  Negern  Lappenanomalien  öfters  gesehen 
wurden  als  bei  der  weißen  Rasse  (Lamb),  auch  die  Beobachtungen 
von  DucHESNE  und  die  ältere  von  Pigeaux  betreffen  Neger.  Nach 
Näcke  werden  bei  Paralytikern  Anomalien  der  Lungenlappen  und 
ihrer  Größe  neben  andern  Varietäten  der  inneren  Orgaue  häufiger 
beobachtet  als  bei  den  Leichen  von  nicht  an  Geisteskrankheiten  Ver- 
storbenen. Er  sieht  daher  darin,  ähnlich  wie  es  auch  Boinet  an- 
deutet, „innere  Degenerationszeichen  (Stigmata)"  in  Ausbauung  Lom- 
BROsoscher  Ideen  -).  Der  linke  Infracardiallappen  kommt  bei  dem 
Menschen  und  den  Anthropoiden  viel  häufiger  vor  als  bei  den  niederen 
Tieren,  wo  er  nur  gelegentlich  als  regelmäßige  Bildung  beobachtet 
wird.  Deve  hat  daher  die  Vermutung  ausgesprochen,  daß  sein  x\uf- 
treten  eine  progressive  Anomalie  darstellt.  Alle  diese  statistischen 
und  anthropologischen  Angaben  bedürfen  jedoch  noch  einer  weiteren 
zahlenmäßigen  Begründung. 
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p.  213,  1908. 

Neuere  Literatur  über  Lungenlappung,  ihre  Auffassung  und  Bedeutung: 

Aehy,  Ch.,  Der  Bronchialbaum  des  Menschen  und  der  Säugetiere.    Leipzig  1880. 
Naratli,  A.,  Der  Bronchialbaum  der  Säugetiere  und  des  Menschen.    Bibliotheca  med.  A, 

Heft  3,  Stuttgart  1901. 
Wiedersheim,  Der  Bau  des  Menschen   als  Zeugnis  seiner  Vergangenheil.  Freiburg 

1893,  S.  152. 

Altucheiv,  X.  E.,    Die    morphologische  Bedeutung    der  überzähligen  Lungenlappen. 
3Ioskau  1896  (S.-A.  aus  Arbeit,  d.  physikomed.  Gesellsch.  1894,  zit.  Merkel,  At- 
mungsorgane in  Bardelebens  Handb.  d.  Anat.,  1902). 
Nücke,  P.,  Ueber  Variationen  an  den  5  inneren  Hauptorganen:  Lunge  etc.  Zeitschr., 

f.  Morph,  u.  Anat.,  Bd.  IV,  S.  589,  1902. 
Deve,  F.,  S.  ^int.  bei  Lobus  posterior  und  cardiacus. 

—  Note  complementaire  au  sujet  des  lobes  posterieurs  et  cardiaques  de  l'homme.    Bull,  et 

mem.  d.  l.  Soc.  anat.  d.  Paris,  T.  LXXVIII,  p.  Z70,  1903. 
Alesais,  Anomalie  de  division  du  poumon  droit.    C.  B.  d.  l.  Soc.  d.  Biolog.  Paris,  T.  LV, 
p.  144,  1903. 

Blisnianskaja,  G.,  Zur  Enttcicklungsgeschichte  der  menschlichen  Lungen.  Inaug.-Diss. 
Zürich  1904. 

*  KAiho,  F.,  Ueber  die  morph.  Bedeutung  der  Lappenbildung  der  Lunge.    3Iitt.  med. 

Ges.  Tokio,  Bd.  XXjl,  1907,  ref  Schivalbes  Jahrb.  d.  Anat.,  Bd.  III,  S.  496,  1907. 

1.  Nebenspalt  fehlt  rechts  —  rechte  Lunge  zweilappig: 

Waldeyer,  Ueber  das  Verhalten  des  menschlichen  Brhnchialbaum^  bei  zweilapp.  rechter 
Lunge.    Nachr.  von  der  k.  Ges.  d.  Wissensch,  zu  Göttingen,  1883,  S.  193. 

d'Hardiviller,  Les  bronches  eparterielles  chez  les  mamnriferes.  Extr.  d.  C.  R.  de  l'Acc. 
d.  Sc,  2.  Vin.  1897. 
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dalla  Rosa,  Beitr.  z.  Kasuist,  u.  Morph,    d.    Varietät,   d.    menschl.  Bronchialbaums. 

Wie7i.  Min.  Wochenschr.,  1889,  iVb.  22— 2^. 
Boinet,  M.,  Poumon  droit  d  deux  lohes.     C.  R.  d.  l.  Soc.  d.  Biol.  Paris,   T.  LVIII, 

p.  873,  1905. 
Cf.  auch  He  nie ,  Narath. 

1.  Nebenspalt  ist  links  vorhanden  —  linke  Lunge  dreilappig: 

*  Boivles,  A  lung  toith  four  lobes.    Journ.  of  Anat.  and  Phys.,  1893.    Zit.  Deve. 
Deve,  Valeur  du  lobe  superieur  du  poumon  gauche.    Bull,  et  mim.  d.  l.  Soc.  anat.  Paris, 

T.  LXXV,  p.  368,  1900. 
Boinet,  M.,  Deux  cas  d'homologie  des  poumons  chez  l'homme.    C.  E.  d.  l.  Soc.  d.  Biolog. 

Parü,  T.  LVIII,  p.  1091,  1901. 
Thorel,  Münch,  med.  Wochenschr.  1903,  S.  186.  Demonst. 
Cf.  auch  Narath  u.  a. 

Nebenspalt  im  2.  Stockwerk  —  Lobus  posterior: 

Gruber,  W.,  Bull.  d.  l'Acad.  imper.  d.  Sc.  d.  St.  Petersburg  T.  XV,  1871  (Fall  2). 

*  Motti,  Giorn.  intern,  scienz.  med.,  1893,  p.  881,  zit.  Deve. 

Apeft,  E,,  Poumon  ä  quatre  lobes.  Bull.  d.  l.  Soc.  anat.  Paris,  T.  LXXIIl,  p.  Iö5,  1898. 
Dev4,  Les  lobes  surnumeraires  du  poumon ;   le  lobe  posterieur,   le  lobe  cardiaque.  Bull. 

et  Mem.  d.  l.  Soc.  anat.  Parü,  T.  LXXV,  p.  341,  1900  (Lit.J. 
Boinet,  M.,  Poumons  present.  un  nombre  anormal  de  lobes  et  des  seisiures.    C.  R.  d.  l. 

Soc.  d.  Biolog.  Paris,  T.  LVIII,  p.  671,  1905. 
Cf.  auch  Henle  ,  Sappey,  Lamb,  Xarath,  Boivles,  B  l  is  nians  k  aj  a. 

Lobus  inf r acardiacus : 

Rektorzik,  E.,  Wochenblatt  der  Zeitschr.  d.  k.  k.  Ges.  d.  Aerzte  in  Wien,  17.  Jg.  1861. 
Gruber,  W.,  Anatom.  Miszellen  XX.  Supernumeräre  Lungenanhänge.    Oesterr.  Zeitschr. 

Jür  prakt.  Heilk.,  Bd.  XV,  S.  700,  1869. 
Pozzi,  S.,  Note  sur  les  lobes  surnumeraires  du  poumon  droit  de  l'homme  et  en  partic. 

Sur  une   anomalie  reversive   (exist.  d'un  lobus  impar).    Revue  d'anthropol.  Paris, 

T.  I,  p.  US,  1872. 

Duchestie,  Eu,,  Notes  sur  quelques  anomalies  regressives,  observees  sur  les  visceres  d'un 

negre  mozambique.    Bull.  d.  l.  Soc.  d.  anthrop.    Paris,  T.  III,  p.  4,  1881. 
Allen,  W.,  A  Variety  of  pulm.  lobation  an  ils  relation  to  the   thoracic  parietes,  as 

illustrated  by  compar.  anat.  and  abnormalities  in  the  human  Subjekt.    Journ.  of  Anat. 

and  Phys.,  T.  XVI,  p.  329,  188112. 
Edwards,  W.,  An  anomalous  human  lung  having  four  lobes  on  the  right  side.  The 

Americ.  Journ.  of  the  med.  Scienc,  Vol.  XC,  p.  182,  1895. 
(H  and  fort,  Brit.  med.  Journ.  1885,  p.  926,  Pathol.  Abschnürung  f) 

Herve,  Dict.  des  Soc.  anthropol.,  zit.  Deve. 
Schaffner,  G.,    Ueber  den  Lobus  inferior  accessorius  der  menschl.  Lunge.  Virchows 

Arch.,  Bd.  CLII,  S.  1,  1898. 
D£v4,  Le  lobe  cardiaque.    Bull,  et  mem.  d.  l.  Soc.  anat.  Paris,  T.  LXXV,  1900. 
Cf.  auch  Henle,  Aeby,  Narath,  Blisnianskaj  a ,  Boinet,  Testut. 

Lunge  bei  Situs  inversus: 

Weber,  M.,    Ueber   das    Verh.   d.  Bronchialbaums  beim  Menschen   bei   Situs  iyiversus. 

Zoologischer  Anzeiger,  Bd.  IV,  S.  88.  1881. 
Leboitcq,  H.,  Ein  Fall  von  „Sittis  inversus"  beim  Menschen  mit  Rücksicht  auf  die 

Bronchialarchitektur,  ibid.  Bd.  IV,  S.  238,  1881, 
Aeby,  Cit.,  Der  Bronchialbaum  des  Menschen  bei  Situs  inversus.    Arch.  f.  Anat.,  Leipzig 

1882,  S.  31. 
dalla  Rosa,  s.  oben. 

4.  Die  Anomalien  des  inneren  Lungenaufbaues. 

(Bronchial-  und  Arterienvarietäten). 

Die  Anomalien  der  inneren  LungenarcMtektonik.  die  Abweichungen 
im  Bau  des  Bronchialbaums    und  der  Anordnung  der  Luugenarterien, 


1)  Cf.  auch  Atresie  der  Trachea  und  fetale  Bronchiektasie. 
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sind  naturgemäß  trotz  wahrscheinlich  ebenso  großer  Häufigkeit  viel 
weniger  bearbeitet  als  die  äußeren  Formanomalieu  der  Lunge.  Werden 
sie  doch  in  der  überwiegenden  Mehrzahl  erst  durch  die  Präparation 
oder  gar  nur  durch  eine  gute  Injektion  zugänglich.  Eine  Anzahl  hat 
auch  äußerlich  hervortretende  Abnormitäten  beispielsweise  der  Lungen- 
lappung  zur  Folge. 

Wir  verdanken  Narath,  der  selbst  im  Verlauf  seiner  Studien 
des  Bronchialbaums  eine  Reihe  hierhergehörender  Formabweichungen 
erstmalig  aufdeckte,  die  erste  systematische  Bearbeitung  dieses  Ge- 
bietes. Seinen  Ausführungen  schließt  sich  diese  Darstellung  bei  etwas 
geänderter  Stoftanordnung  im  wesentlichen  an. 

Die  Bronchialanomalien  knüpfen  im  allgemeinen  daran  an, 
daß,  wie  Phylo-  und  Ontogenese  lehren,  die  Seitenbronchien  Aeste  an  den 
Stammbronchus  abgeben  können.  Man  kann  also  von  einem  Wandern, 
Emigrieren  eines  Bronchus  sprechen.  Es  lassen  sich  nun  2  Haupt- 
typen aufstellen,  unter  die  man  zwanglos  alle  Bronchialabnormitäten 
einreihen  kann.  In  der  einen  Gruppe  handelt  es  sich  darum,  daß 
Bronchien,  die  bereits  in  der  Norm  vom  Stamm  ihren  Ursprung  nehmen, 
ihre  Wurzel  wieder  auf  den  ursprünglichen  Standort  (den  Seitenbron- 
chus)  zurückverlegen.  Man  kann  diesen  Typus  als  Hemmungsbildung 
betrachten.  Im  andern  Fall  wandern  Seitenzweige,  die  in  der  Norm 
nicht  abgegeben  werden,  auf  den  Stammbronchus  oder  sogar  auf  die 
Trachea  aus.  Man  könnte  hier  vielleicht  von  progressiven  Bildungs- 
störungen oder  im  Hinblick  auf  die  Genese  von  einer  verfrühten 
Bildungsanlage  reden.  Die  wichtigsten  und  auch  die  am  besten  unter- 
suchten Anomalien  sind  natürlich  die,  die  den  Abgang  der  großen 
Aeste,  die  Bronchien  des  Obergeschosses,  betreifen. 

I.  Hemmungsbildungen  (retardive  Störungen). 

1.  Der  rechtsseitige  Apicalbronchus  wird  vom  ersten  Ventral- 
bronchus  abgegeben,  es  besteht  also  ein  gemeinsamer  Stamm  für  das 
ganze  erste  Stockwerk  der  Lunge.  Dies  bleibt  daher  meist  unge- 
spalten und  die  Zweilappigkeit  der  beiden  Lungen  führt  zu  einer 
Form  der  Luugensymmetrie.  Vor  der  Kreuzung  des  Bronchialstammes 
durch  die  Lungenarterien  wird  kein  Bronchialast  abgegeben,  da  der 
rechte  Apicalast  (Aebys  epartieller  Bronchus)  erst  von  vi  entspringt. 
Narath  hat  einen  solchen  Fall  abgebildet,  und  wahrscheinlich  gehören 
auch  die  Beobachtungen  Walde yers,  d'HARDiviLLERS,  Boinets 
hierher  (Naraths  Gruppe  1). 

Von  geringerer  Bedeutung  ist  es,  wenn  andere  Dorsalbronchien 
von  den  Ventral bronchien  abgehen,  wofür  Narath  ebenfalls  Beispiele 
gibt  (Gruppe  10). 

3.  Hierher  kann  man  auch  die  IL  Gruppe  Naraths  rechnen,  die 
Verschmelzung  zweier  aufeinanderfolgender  Ventralbronchien.  Beide 
besitzen  ein  gemeinsames  Wurzelstück.  Narath  fand  die  Anomalie 
hauptsächlich  an  der  menschlichen  Lunge,  besonders  an  den  unteren 
Aesten.  —  Man  kann  sich  vorstellen,  daß  ein  Stück  des  Stammbron- 
chus verkümmert  ist  und  die  nächste  Ventralknospe  schon  aussproßt, 
bevor  der  Stamm  ein  entsprechendes  Stück  weiter  gewachsen  ist. 
Die  Kürze  des  menschlichen  Thorax  und  die  dadurch  bedingte  Ge- 
drungenheit des  Bronchialstammes  macht  die  Disposition  des  Menschen 
begreiflich. 
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4.  Auch  ein  Seitenbrouchus  kann  selbst  partiell  oder  total  ver- 
kümmern, z.  B.  der  1.  Ventralbronchus  (7.  Gruppe).  Narath  bat 
eine  solche  Hypoplasie  bei  Tieren  beobachtet.  Das  verwaiste  Gebiet 
wurde  von  einem  abnormen  Apicalast  übernommen.  Möglicherweise 
handelt  es  sich  aber  hierbei  eher  um  eine  üebertraguüg  eines  Teils 
der  ersten  Ventralknospe  auf  die  selbständige  Apicalanlage,  als  um 
eine  Verkümmerung  mit  vikariierendem  Ersatz. 

5.  Ganz  besonders  häufig  sind  die  Variationen  im  Abgang  des 
Infracardialbronchus.  Er  kann  auch  rechts  noch  seinen  ursprünglichen 
Zusammenhang  mit  dem  2.  Ventralbrouchus  bewahrt  haben,  oder  er 
kann  tiefer  oder  höher  als  gewöhnlich  am  Stamm  entspringen  (Gruppe  9). 

II.  Progressive  Störungen  (prämature  Bildungen). 

1.  a)  Auch  der  linke  Obergeschoßbronchus  gibt  seinen  apicalen 
Ast  an  den  Stammbronchus  ab.  Gewöhnlich  tritt  dann  dabei  auch 
äußerlich  der  1.  Nebenspalt  zwischen  den  beiden  Lungengebieten  auf. 
Die  linke  Lunge  ist  daher  dreilappig  und  eine  andere  Form  der  Lungen- 
symmetrie ist  damit  hergestellt.  Da  meistens  in  diesen  FäUen  die 
Arteria  pulmonalis  nach  Abgang  des  Apicalastes  den  Bronchialstamm 
kreuzt,  ist  der  Apicalbronchus  auch  links  epartiell  gelegen  (beiderseits 
epartielle  Bronchien  im  Sinne  Aebys  vorhanden  —  Naraths  Gruppe  2). 
Narath,  dalla  Eosa,  Boinet  haben  solche  Fälle  beschrieben, 
d'Hardiviller  hat  bei  einer  Duplicitas  anterior  (derodyme)  an  dem 
einen  Embryonalteil  diese  Mißbildung  gesehen.  Blisnianskaja  fand 
die  Anomalie  bei  einem  14  mm  langen  Embryo.  Schließlich  gehört 
wohl  der  1.  Fall  in  der  STEFANisschen  Mitteilung  hierher,  wo  bei 
Situs  transversus  und  pulmonaler  Conusatresie  eine  solche  Störung 
rechts  beschrieben  wird. 

1.  b)  Der  linke  Obergeschoßbronchus  gibt  nur  einen  Teil  seines 
apicalen  Verzweigungsgebietes  an  den  Stammbronchus  ab  (5.  Gruppe). 
Die  Störung  ist  bisher  beim  Menschen  noch  nicht  beobachtet  worden. 

1.  c)  Der  Ventralbionchus  kann  schließlich  auch  andere  Neben- 
bronchien auf  den  Stamm  übertragen,  besonders  in  den  tieferen  Ab- 
schnitten des  Lungeustamms  kann  dies  der  Fall  sein.  Auch  die 
Abgabe  des  Infracardialbronchus  auf  der  linken  Seite  an  den  Stamm 
gehört  hierher  (8.  und  zum  Teil  9.  Gruppe). 

Chiari  hat  ein  bohnengroßes  Divertikel  medial  am  rechten 
Stammbronchus  zwischen  dem  Apicalast  und  1.  Ventralbrouchus  be- 
obachtet; er  hält  es  nach  seiner  Struktur,  worin  man  ihm  trotz  der 
RuGEschen  ^)  Einwände  beipflichten  muß,  für  kongenital  und  sieht 
darin  einen  rudimentär  gebliebenen  an  den  Stammbronchus  trans- 
ponierten Nebenbronchus,  den  er  vom  Bronchus  cardiacus  ableitet, 
doch  kommt  nach  Narath  hierbei  ebensogut  irgendein  anderer 
Nebenbronchus,  z.  B.  von  vi,  in  Frage. 

Ein  ähnliches  Divertikel  noch  über  dem  Abgang  des  Apical- 
bronchus hat  Kahler  endoskopisch  gesehen.  In  der  Sammlung  des 
Heidelberger  pathologischen  Instituts  wird  ein  solches  Divertikel  an 
der  Vorderseite  des  linken  Stammbronchus  zwischen  dem  Abgang 
von  v2  und  d2  aufbewahrt. 

2.  a)  Der  rechte  Apicalbronchus  kann  im  ganzen  höher  wandern 
und  einen  trachealen  Ursprung  haben  [6.  Gruppe,  siehe  darüber  bei 


1)  Morpholog.  Jahrbuch,  Bd.  XIX,  1893. 
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Luftröhrenmißbildungeu  1)].  Einen  Uebergaug  des  Apicalbronchus  vom 
bronchialen  zum  trachealen  Sitz  bildet  Aeby  ab  ;  der  transponierte  Ast 
saß  zu  ^3  am  Stamm,  zu      an  der  Trachea. 

2.  b)  a)  Der  rechte  Apicalbronchus  kann  einen  Teil  seines  Astwerkes 
als  selbständigen  Ast  an  den  Stamm  abgeben  (3.  Gruppe).  Diese 
Störung  ist  speziell  von  Chiari  bearbeitet  worden.  Von  den  2  api- 
calen  (epartiellen)  Bronchien  war  in  den  meisten  der  beobachteten 
5  Fälle  der  obere  Ast  der  schwächere,  er  ging  stets  in  die  Lungen- 
spitze, die  er  ganz  oder  teilweise  versorgte,  so  daß  er  dem  Ganzen 
oder  einem  Teil  des  ascendierenden  Zweiges  des  Apicalbronchus 
entspricht.  Hierher  gehört  weiter  die  2.  Beobachtung  Stefanis  an 
einer  zweilappigen  Lunge  eines  5-monatlichen  Embryos.  Bei  manchen 
Tieren  ist  eine  derartige  Bronchialverzweigung  die  Eegel. 

Vielleicht  gehört  auch  die  Mitteilung  Löwys  hierher :  Auf  der  Innenfläche  der 
rechten  Lunge  geht  vom  Hilus  aus  ein  selbständiger,  kolbiger  Anhang  bis  zur  Spitze, 
der  den  Bronchus  zum  Teil  seitlich  umgreift.  Er  erhält  einen  eigenen  Ast  vom 
rechten  Hauptbronchus,  bevor  dieser  in  seine  Endäste  zerfällt.  Ebenso  gibt  die 
Arteria  pulmonalis  ihm  vor  ihrem  Eintritt  in  die  Lunge  einen  eigenen  Zweig  ab. 
Man  möchte  vermuten,  daß  es  sich  um  die  Abspaltung  des  zu  einem  transponierten 
Bronchus  gehörenden  Lungenbezirkes  handelt ,  die  angegebenen  Bronchialverhält- 
nisse sprechen  jedenfalls  gegen  die  Auffassung,  daß  es  sich  um  einen  Lobus  venae 
azygos  handelte. 

2  b)  ß)  Der  vom  (rechten)  Apicalbronchus  abgespaltene  Nebenbron- 
chuskann  eventuell  noch  weiter  hinauf  wandern  und  trachealen  Ursprung 
haben  (4.  Gruppe).  Diese  Störung  wurde  bereits  bei  den  MilSbildungen 
der  Luftröhre  besprochen. 

Die  formale  Genese  der  Bronchialanomalien  muß  in  eine  frühe 
Zeit  der  ersten  Ausknospung  der  Bronchien  gesetzt  werden.  Durch 
etwas  verspätete  Anlage  kann  eine  Verschmelzung  mit  einer  Nach- 
barknospe eintreten,  durch  verfrühte  Bildung  kann  eine  Tochterknospe 
sich  von  ihrem  Mutterboden  ablösen  und  schließlich  beim  weiteren 
Auswachsen  des  Stammes  immer  weiter  davon  entfernen.  Kausal 
kommen  Hemmungen  der  embryonalen  Entwicklung,  atavistische 
Momente  und  schließlich  vielleicht  auch  lokale  mechanische  Störungen 
in  Betracht. 

Anhangsweise  möge  hier  nur  kurz  auf  die  Arterienanomalien 
im  Verlauf  des  Gefäßes  durch  die  Lunge  hingewiesen  werden.  Be- 
kanntlich kreuzt  die  Arterie  den  Stamm  bronchus,  um  dann  an  seiner 
Außenseite  zwischen  der  Reihe  der  dorsalen  und  ventralen  Bronchien, 
die  sie  voneinander  scheidet,  entlang  zu  laufen.  Der  selbstständig 
wurzelnde  erste  Dorsalbronchus  rechts  (Apicalast)  liegt  dabei  wie  alle 
andern  Dorsalbronchien  an  der  lateralen  Seite  der  Arterie,  das  ist 
epartiell. 

Es  können  nun,  wie  Narath  durch  gleichzeitige  Arterien-  und 
Bronchieninjektion  nachwies,  zahlreiche  Varietäten  durch  Aenderung 
dieses  Verlaufs  vorkommen.  Die  Arterie  kann  streckenweise  vor  den 
Ventralbronchien  oder  hinter  den  Dorsalbronchien  vorbeiziehen. 
Ihre  Aeste  können  an  abnormer  Stelle,  verfrüht,  verspätet  oder  ver- 
doppelt abgehen  (im  einzelneu  cf.  Narath).  Die  Mißbildungen  und 
Varietäten  der  großen  Lungengefäßstämme  fallen  in  den  Be- 
reich der  Darstellung  der  Herzmißbildungen  (s.  Herxheimer,  dies. 
Hdb.  Bd.  III,  2  Abt.,  Kap.  4j. 


1)  Kap.  III,  4. 
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5.  Der  Azygoslappen  (WRiSBERGsclie  Lappen). 

Der  hiermit  bezeichnete  Lungenlappen  ist  von  ganz  eigener  Art; 
er  kann  mit  den  andern  Lappenbildungen  der  Lunge  in  keiner  Weise 

homologisiert  werden.  Der  Be- 
fund dieser  gar  nicht  so  sel- 
tenen^) Anomalie  ist  recht  ein- 
heitlich, über  20  Beobachtungen 
am  Menschen  vom  fötalen  bis 
ins  höchste  Lebensalter  bei  bei- 
den Geschlechtern  sind  mitge- 
teilt, gelegentlich  wurde  der 
Lappen  als  Abnormität'-)  auch 
bei  Tieren  beobachtet  (Allen, 
Narath).  Bei  einem  mensch- 
lichen Thoracophagus  war  er  auf 
beiden  Seiten  vorhanden  (Deve). 

Ganz  regelmäßig  ist  die 
rechte  Lunge  betroiFen,  denn  die 
Bildung  ist  geknüpft  an  einen 
abnormen  Verlauf  der  Vena  azj'- 
gos.  Nur  Wrisberg  hat  eine 
Andeutung  dieses  Lappens  auch 
auf  der  linken  Seite  gesehen, 
und  in  diesem  Falle  handelte  es 
sich  um  eine  volle  Persistenz  der 
linken  hinteren  Cardinalvene  zugleich  mit  einer  linken  oberen  Hohl- 
vene. Der  anormale  Verlauf  der  Vena  azygos  beginnt  mit  einem 
früheren  oder  späteren  lateralen  Abweichen  des  geraden  Venenstammes 
und  um  von  diesem  neuen  hinteren  FuJßpunkt  die  nächste  Verbindung 


1)  BosTRöM  hat  sie  bei  1600  Sektionen  17mal  gesehen  (Mausert). 

2)  Nach  Waterstose  soll  er  konstant  bei  Cetaceen  sein,  doch  konnte  Narath 
bei  Delphinus  nur  eine  Furche  nahe  der  Spitze  für  die  starke  Azygosvene  beobachten. 
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mit  der  Hohlvene  zu  erlangen,  schneidet  der  Bogen  der  AzTgosvene, 
statt  über  den  rechten  Stammbronchus  zu  ziehen,  mehr  oder  minder 
tief  in  die  Lungensubstanz  ein.  Er  ist  dabei  befestigt  am  freien 
Eand  einer  von  der  Pleuralkuppe  herabsteigenden  Serosaduplikatur, 
einer  Art  von  MesoazTgos.  das  man  mit  der  Fals  cerebri  verglichen 
hat.  Die  Falte  zerlegt  den  Pleuradom  in  2  Nischen  und  legt  sich 
in  eine  mehr  oder  minder  tiefe  Spalte  im  rechten  Oberlappen,  so 
daß  aus  der  rechten  Lungenspitze  ein  Lappen  herausgeschnitten  wird, 
der  auf  der  Innenfläche  der  Lunge  gelegen,  über  dem  Lungenhilus 
wui'zelt. 

Die  Verschiedenheiten  der  einzelnen  Beobachtungen  sind  durch 
den  Grad  der  Verlaufsanomalie  der  Vene  gegeben.  Je  stärker  die 
Vene  lateral  abweicht,  um  so  mehr  schneidet  sie  in  die  Lunge  ein.  um  so 


Ösophagus 


V.  hemiazygos         V.  azygos 


Fig.  450.   Lobus  azrgos  nach  Hasse.   Ansicht  von  der  Dorsalseite. 

ausgiebiger  ist  die  Pleuralfalte.  In  leichten  Fällen  schneidet  der 
Azygosbogen  nur  ein  kleines,  leicht  übersehbares  Läppchen  auf  der 
mediastinalen  Lungenfläche  heraus,  bei  stärkeren  Graden  ist  die 
Lungenspitze  halbiert,  die  Falte  steigt  von  der  Kuppel  des  Pleura- 
gewölbes  senkrecht  herab,  bei  der  höchsten  Ausbildung  gehört  die 
ganze  Lungenspitze  dem  Azygoslappen  an,  die  Pleuralduplikatur  ist 
schräg  von  außen  nach  innen  absteigend  gerichtet.  So  gut  wie  regel- 
mäßig liegt  die  Mündung  der  Azygos  höher  als  gewöhnlich,  sie  rückt 
bis  zur  Vereinigung  der  Venae  anonymae  herauf.  Je  größer  der 
Lappen,  um  so  mehr  kommt  die  ilündung  auf  die  laterale  statt  auf 
die  hintere  Fläche  der  Hohlvene  zu  liegen  (cf.  Deve). 

Die  Genese  dieser  auftaUigen  Lappenbildung,  der  man  nach  ihrer 
Beziehung  zur  Vene  den  Xamen  Azygoslappen  gegeben  hat.  die  nach 
ihrem  Sitz  in  ausgesprochenen  Fällen  als  Spitzenlappen,  nach  dem 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    IH.  2.  56 


842 


Kapitel  VIII. 


ersten  Beschreiber  als  WRiSBERGscher  Lappen  bezeichnet  wurde, 
ist  in  mancher  Beziehung  noch  nicht  völlig  geklärt. 

Es  handelt  sich  zunächst  um  die  Frage,  was  ist  das  primum 
movens?  Die  Lappenbildung  oder  der  abnorme  Azygosbogen.  Wäre 
ersteres  der  Fall,  so  müßte  man  erwarten,  daß  in  Analogie  mit  den 
übrigen  Lappenbildungen  ein  besonderer  Ast  des  Bronchialbaumes 
die  Grundlage  für  den  Lappen  abgebe.  Allein  in  den  darauf  unter- 
suchten Fällen  waren  es  ein  oder  mehrere  kleine  Aeste  3.  oder  4. 
Ordnung,  die  den  Lappen  versorgten,  und  auch  die  Arterienverästelang 
war  dementsprechend,  während  die  Venen  des  Lappens  zum  oberen 
rechten  Venenstamm  zogen.  Spricht  dies  schon  gegen  eine  primäre 
Lappenbildung  und  aktives  Lungenverhalten,  so  geht  dies  weiter  auch 
aus  der  Entstehung  des  Azygosbogens  hervor.  Dieser  bildet  sich 
dadurch,  daß  die  Azygosvene  (hintere  Cardinalvene)  beim  Herabsteigen 
des  Herzeus  aus  seiner  urspünglich  mehr  oralen  Lage  gezwungen  ist, 
um  in  die  nunmehr  senkrecht  (axial)  liegende  CuviERsche  Vene 
zu  münden,  sich  nach  abwärts  zu  krümmen,  wodurch  die  ursprünglich 
vollständig  vertikal  verlaufende  Cardinalvene  in  ihrem  letzten  Abschnitt 
ihren  Bogen  bildet.  Diese  Krümmung  tritt  schon  zu  einer  Zeit  ein, 
wo  die  Lunge  noch  wenig  eutv^ickelt  ist,  noch  gar  nicht  so  weit  nach 
oben  reicht.  Damit  entfällt  auch  die  Deutungsmöglichkeit,  die 
Cleland  versucht,  daß  eine  Lungenadhäsion  den  Azygosbogen  beim 
Herabsteigen  des  Herzens  zum  seitlichen  Ausbiegen  und  Einschneiden 
in  die  Lunge  nötige ;  ganz  abgesehen  davon,  daß  die  Adhärenztheorie 
schon  daran  scheitert,  daß  selbst  bei  den  fetalen  Beobachtungen  auch 
nicht  Spuren  derartiger  Adhäsionen  gefunden  werden  konnten.  Ein 
anderer  Erklärungsversuch  von  Motti  nimmt,  veranlaßt  durch  die 
Beobachtung,  daß  in  solchen  Fällen  das  nicht  von  Lungensubstanz 
bedeckte  Stück  des  rechten  Stammbronchus  verkürzt  ist,  einen  primären 
Defekt,  eine  abnorme  Kürze  dieses  extrapulmonalen  Teiles  des  Bron- 
chus als  Ursache  für  den  abnormen  Verlauf  des  Venenbogens  an,  der 
dadurch  veranlaßt  wird,  sich  in  die  Lunge  einzugraben.  Aber  er 
verwechselt  Ursache  und  Wirkung;  durch  die  Anomalie  kann  sich 
das  Lungengewebe  näher  an  den  Stammbronchus  heran  entwickeln 
und  ihn  stärker  bedecken.  Die  gemessene  Länge  ist  ohne  jede  ent- 
wicklungsgeschichtliche Bedeutung,  da  sie  sekundärer  x4.rt  ist. 

Kurz  alle  Forscher  sind  darin  einig,  daß  der  Ausgangspunkt 
in  einem  abnormen  Verhalten  des  kranialen  Abschnitts  der  hinteren 
Cardinalvene  liegt.  Wenn  dieser,  worauf  Deve  hinweist,  lateral- 
wärts  verschoben  ist,  so  muß  der  entstehende  Venenbogen,  da  er  von 
einem  lateraleren  Fußpunkt  ausgeht,  die  Pleurahöhle  durchqueren,  um 
auf  kürzestem  Weg  die  Hohlvene  zu  erreichen.  Er  wird  dabei  von  einem 
pleuralen  Aufhängeband  getragen,  das  die  Vene  beim  Descensus  cordis 
gewissermaßen  ausgezogen  hat ;  diese  Pleurafalte,  das  Mesoazygos,  ist 
somit  die  Folge  dieses  seitlichen  Ausbiegens  des  kranialen  Teils  der 
Azygosvene,  wofür  Deve  keine  Ursache  anzuführen  wußte.  Cleland 
meinte  den  abnormen  Venenbogen  auf  eine  abnorme  Krümmung  des 
Foetus  zurückführen  zu  können,  allein  Deve  wies  schon  darauf  hin, 
daß  eine  solche  kaum  ohne  tiefere  Bildungsstörungen  denkbar  ist,  ganz 
abgesehen  davon,  daß  durch  die  WRiSBERGsche  Beobachtung  eines 
doppelseitigen  Vorkommens  diese  Deutung  hinfällig  wird. 

Ist  durch  diese  Pleurafalte  die  Nischenbildung  im  Pleuralgewölbe 
gegeben,  so  paßt  sich  die  auswachsende  Lunge  den  gebotenen  Raum- 
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Verhältnissen  au,  wie  ja  dem  nachgiebigen  Lungengewebe  keine  eigene 
formbildende  Rolle  zukommt.  Unter  Umständen  kann  dieses  Aus- 
wachsen bis  zu  beträchtlicher  Höhe  erfolgen,  de  Jong  hat  den  Lappen 
bis  zum  Cricoidknorpel  reichen  sehen.  Jedenfalls  darf  man  nicht  an 
ein  grobmechanisches  Einschnüren  des  Lungen gewebes  durch  den 
Venenbogen  denken,  wogegen  schon  die  zeitlichen  Entstehungsver- 
hältnisse sprechen. 

Nachdem  also  der  Lungenlappen  durch  einen  abnormen  Verlauf 
des  Bogens  der  Azygosvene,  diese  Anomalie  durch  die  mehr  laterale 
Richtung  des  letzten  Teils  der  aufsteigenden  Azygos  zustande  kommt, 
bleibt  schließlich  die  Frage,  ob  Anhaltspunkte  für  die  Ursache  dieses 
seitlichen  Abbiegeus  vorhanden  sind. 

Bluntschli,  dessen  Untersuchungen  hier  eingesetzt  haben,  fand 
bei  einem  10,5  mm  langen  menschlichen  Embryo,  daß  der  noch  sagittal 
gestellte  rechte  Ductus  Cuvieri  und  damit  auch  die  Einmündung  der 
hinteren  Cardinalvenen  lateral  von  der  Pleurakuppe  gelegen  ist. 
Würde  er  beim  Descensus  cordis  diese  Lage  beibehalten,  so  müßte 
der  entstehende  Azygosbogeu  in  die  Pleura  einschneiden,  während  in 
der  Norm  die  Azj^gos  beim  Herabsteigen  des  Herzens  unter  Herab- 
drängen der  Pleurakuppe  hinter  die  mediastinale  Pleura  tritt.  Würde 
also  durch  irgendwelche  Umstände  die  Cardinalvenenmündung  in 
ihrer  lateralen  Lage  festgehalten  werden,  so  müsse  die  Anomalie 
entstehen.  Ein  solches  Moment  sieht  Bluntschli  gegeben  in  den 
Umbildungsvorgängen  der  proximalen  vorderen  Extremitätenvenen, 
die  während  des  Descensus,  wie  Hochstetter  ^)  nachgewiesen  hat,  vor 
sich  gehen.  Eine  Verzögerung  dieser  Vorgänge  könnte  einen  Zug 
auf  die  Cardinalvene  in  lateraler  Richtung  ausüben,  der  die  Vene 
dort  während  des  Descensus  und  damit  zeitlebens  festhält,  während 
die  Umbildung  der  Extremitätenvenen  später  in  normaler  Weise 
nachgeholt  wird.  So  beachtenswert  diese  Auifassung  auch  ist,  so  ist 
es  doch  sonderbar,  daß  diese  Störungen  keine  bleibenden  Veränderungen 
an  den  Extremitätenvenen  nachzögen.  Weiter  würde  noch  festzustellen 
sein,  ob  die  Lage  des  Ductus  Cuvieri  zur  Pleurakuppe  regelmäßig  so 
beschaffen  ist. 

Mir  erscheint  es  autfällig,  daß  in  allen  daraufhin  untersuchten 
Fällen  die  Azygosvene  von  ihrem  Eintritt  in  das  Mesoazygos  noch 
den  Truncus  der  beiden  oberen  rechten  Intercostalvenen,  die  sonst 
direkt  in  die  Anonyma  dextra  münden,  aufnimmt.  Es  wäre 
denkbar,  daß  dies  ein  Moment  ist,  der  die  Azygosvene  zum  lateralen 
Ausbiegen  nötigt,  bezw.  im  Sinne  der  BLUNTSCHLischen  Auffassung 
in  ihrer  ursprünglichen  lateralen  Lage  beim  Descensus  festhält.  Von 
diesem  Gesichtspunkt  aus  ist  auch  die  abnorm  hohe  Mündung  der 
Azygos  in  die  Cava  superior  bei  der  beschriebenen  Anomalie  recht 
bemerkenswert. 

Jedenfalls  kann  man  sagen,  der  teratogenetische  Terminations- 
punkt  für  die  Bildung  eines  Lobus  azygos  ist  mit  dem  Descensus 
cordis  gegeben.  Das  primäre  ist  ein  seitliches  Abweichen  des  proxi- 
malen Teils  der  Azygosvene,  dessen  Ursache  noch  nicht  genügend 
sichergestellt  ist.  Bei  weiteren  Beobachtungen  müßte  dem  gegen- 
seitigen Verhältnis  der  in  Betracht  kommenden  venösen  Gefäße  sowie 


1)  Hochstetter,  Ueber  die  Entwicklung  der  Extremitätenvenen.  Morph.  Jahr- 
buch, Bd.  XVII,  1891  und  Beiträge  zur  Entwicklung  d.  Venensystems,  ibid.,  Bd.  XX,  1893. 
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den  Ansatzstellen  des  Mesoazygos  besondere  Beachtung  geschenkt 
werden. 
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Neugeborenen  mit  Oesophagusatresie  eine  schräg  nach  vorne  aus- 
laufende Pleuraduplikatur.  die  au  der  Wirbelsäule  begann,  in  der 
Axillalinie  1^',  cm  hoch  war.  Sie  legte  sich  in  den  Spalt  zwischen 
Ober-  und  Unterlappen  der  rechten  Lunge,  ohne  mit  ihr  nähere  Ver- 
bindung einzugehen  [cf.  Förster 

Einen  ganz  einzigartigen  Fall  einer  abnormen  Pleurafalte  verbunden  mit  einer 
schweren  Deformation  der  betroffenen  rechten  Lunge,  hat  Epp]:n"gee  mitgeteilt :  Die 
linke  Lunge  war  normal  gestaltet,  aber  auffällig  groß,  so  daß  Herzbeutel  mit  Herz 
nach  rechts  gedrängt  war  und  noch  die  ventrale  Hälfte  der  rechten  Thoraxwand  in 
Anspruch  nahm.  Die  rechte  Lunge  war  daher  unten  auf  die  hintere  Hälfte  des 
Pleuraraumes  beschränkt.  Vom  Zwerchfell  erhob  sich,  dieses  kuppelartig  empor- 
ziehend, eine  Pleurafalte,  die  nach  links  kontinuierlich  in  das  Ligamentum  pulmonale 
überging,  nach  rechts  auf  der  lateralen  Brustwand  bis  nahe  zur  Lungenspitze  empor- 
reichte. Diese  Falte  heftete  sich  an  ihrem  ganzen  Verlaufe  an  der  Lunge  fest,  an 
der  Basis  sie  in  zwei  ungleich  große  Lappen  spaltend,  lateralwärts  eine  nach  oben 
auslaufende  Furche  ausprägend.  Durch  dieses  verlängerte  Ligamentum  pulmonale 
gingen  der  Lunge  2  abnorme  Zuflüsse  aus  der  Aorta  abdominalis  zu,  die  teils  durch 
das  Foramen  quadrilaterum,  teils  durch  die  Kuppe  des  Zwerchfells  zwischen  die 
Blätter  der  Pleuraduplikatur  eindrangen  und  den  unteren  Teil  der  Limge  versorgten, 
während  der  Eest  von  der  abnorm  kleinen  rechten  Lungenarterie  gespeist  wurde. 
Die  ganze  rechte  Lunge  war  in  der  Größe  etwas  zurückgeblieben,  besonders  aber 
war  ein  kleiner  Lappen  oberhalb  des  Lungenhilus  völlig  rudimentär  gebheben. 

Eppen'GEE  glaubt  die  primäre  Ursache  für  diese  Mißbildung  in  dem  abnormen 
Verhalten  dieser  als  Zwerchiellarterien  aufgefaßten  Gefäßstämme  suchen  zu  müssen. 
Die  letzte  Ursache  für  den  abnormen  Gefäßverlauf  möchte  er  in  Abnormitäten  der 
Massa  (Septum)  transversa  bezw.  ihrer  Umbildungsprozesse  zum  Zwerchfell  sehen. 

Ich  möchte  glauben,  daß  diese  eigenartige  Bildung  nach  dem  jetzigen  Stand 
unserer  Kenntnisse  der  Zwerchfeilentstehung  in  folgender  Weise  verständlich  sein 
könnte:  Wenn  die  Vereinigung  der  beiden  Falten,  der  Membrana  pleuroperitoneahs 
imd  der  kaudalen  Begrenzungsfalte,  die  den  Schluß  der  Pleuroperitonealhöhle  und 
damit  die  Bildung  des  dorsalen,  primären  Zwerchfells  bewirken,  nicht  in  gewöhn- 
licher Weise  erfolgt,  sondern  sich  beim  Schluß  zu  einer  firstartig  in  die  Pleura  vor- 
springenden Membran  vereinen,  so  könnte  wohl  eine  derartige  Falte  entstehen;  die 
eigenartige  Beziehung  zur  Lunge  und  der  Uebergang  in  das  Ligamentum  pulmonale 
wäre  dadurch  verständlich,  daß  dabei  das  Neben-  oder  Hohlvenengekröse  [Hoch- 
STETTER  -)],  an  dem  ja  die  kaudale  Begrenzungsfalte  rechts  ansetzt,  sich  dabei  ab- 
normer Weise  erhält,  statt  durch  Verlötungsprozesse  mit  dem  Mediastinum  sich  zu 
verlieren.  Es  würde  nach  dieser  Auffassung  der  mediale  imtere  Lungenzapfen  in 
diesem  Fall  einen  abnorm  entwickelten  Lobus  infracardiacus  darstellen,  wogegen  die 
nachgewiesenen  Bronchialverhältnisse  nicht  sprächen.  Der  Zufluß  von  Gefäßen  aus 
der  Aorta  abdominalis  wäre  dabei,  da  dieses  Xebengekröse  in  das  Hohlvenengekröse 
ausläuft,  nicht  weiter  auffällig. 

Es  würde  demnach  der  Schwerpunkt  auf  die  abnorme  Faltenbildung  gelegt 
sein,  die  dann  sekundär  den  ernährenden  Gefäßen  den  Weg  zur  Lunge  zumal  bei 
mangelhafter  Ausbildung  der  normalen  Arterie  eröffnet.  Durch  diese  Faltenbildung 
ist  eine  Einengung  und  Entwicklungshemmung  der  rechten  Lunge  eingetreten,  die 
dann  nicht  wie  sonst  bei  ihrem  Wachstum  den  Herzbeutel  von  der  vorderen  Brust- 
wand abschob,  während  die  linke  Lunge  sich  vikariierend  entfaltete. 
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6.  Die  Nebenlunge. 
(■Akzessorische  Lunge,  verirrter  Lappen.  RoKiTANSKYscher  Lappen.) 

Die  Xebenlunge  stellt  eine  zwar  seltene,  aber  ziemlich  einheitliche 
^lißbildung  dar.    In  den  typischen  Fällen  findet  sich  z\^•ischen  Zwerch- 
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feil  und  Unteiiappen  der  Lunge  im  vertebralen  Winkel  etwa  in  der 
Höhe  des  10.  Brustwirbels  ein  ansehnlicher,  meist  pyramidal  gestalteter 
Körper  vom  Aussehen  einer  atelektatischen  Lunge.  Er  paßt  sich  in 
seinen  Formen  den  gegebenen  Raumverhältnissen  völlig  an,  dem 
Zwerchfell  mit  konkaver,  der  Lungenunterfläche  mit  konvexer  Gestalt 
sich  anschmiegend.  Von  der  Pleura  ist  er  völlig  überzogen,  bald  nur 
an  einem  mediastinalen  Stiel  befestigt,  um  den  man  ihn  herumschlagen 
kann,  bald  fester  an  das  Zwerchfell  fixiert,  unter  dessen  Pleura  er 
dann  gelegen  ist.  Die  Größe  ist  ziemlich  ähnlich,  etwa  3 — 8  cm  im 
größten  Durchmesser ;  im  Alter  nimmt  die  Nebenlunge  durch  zunehmende 
cystische  Umbildung  etwas  zu.  In  den  Fällen  Kaufs  und  Benekes 
war  das  Zwerchfell  nicht  geschlossen,  die  Nebenlunge  lag  den  Rändern 
der  Oeflnung  auf  oder  hatte  sich  in  den  Spalt  selbst  hineinentwickelt. 
In  4  andern  Beobachtungen  (Dubler,  Vogel,  Seltsam,  Aschoff) 
war  der  Lappen  auf  dem  geschlossenen  Zwerchfell,  subperitoneal 
gelegen  (Bauchlunge).  Meist  handelte  es  sich  um  Kinder, 
aber  auch  im  höchsten  Lebensalter  wurde  die  Nebenlunge  noch  be- 
obachtet. Das  weibliche  Geschlecht  scheint  nach  dem  vorliegenden 
Material  etwas  bevorzugt  (9 : 6).  Aulfallenderweise  ist  so  gut  wie 
regelmäßig  die  linke  Seite  betroffen.  Unter  21  Beobachtungen  wurde 
nur  einmal  ein  rechter  Sitz  ;nigegeben  [Simpson]  Mit  dem  Bron- 
chialbaum hat  die  Nebenlunge  in  keinem  Falle  eine  Verbindung. 
Trotzdem  besteht  der  Lappen  aus  typischen  Lungengeweben  mit 
wohl  charakterisierten  Bronchien  in  verschiedener  Ausbildung  und  in  den 
meisten  Fällen  wird  auch  ein  alveolärer  Anteil  beschrieben.  Das 
baumartig  verzweigte  Bronchiensystem  des  Lappens  geht  entweder 
von  einem  im  Stiel  blind  endigenden  Bronchus  aus,  oder  es  wird  ein 
zentral  gelegener  weiter  Hohlraum  angegeben,  von  dem  radienartig 
die  Bronchien  sich  verzweigen. 

Bemerkenswert  ist  die  Gefäßversorgung:  Ganz  regelmäßig  erhält 
die  Nebenlunge  durch  ihren  Stiel  recht  ansehnliche  Arterien,  die  fast 
stets  aus  der  Aorta  desceudens  stammen,  meist  im  10.  Intercostalraum 
als  selbständige  Zweige  abgegeben  werden.  Die  Venen  münden  un- 
regelmäßiger, in  der  Regel  in  die  Hemiazygos  oder  auch  Azygos,  in 
dem  interessanten  LEwisoHNschen  FaU  ging  die  Vene  durch  einen 
zum  Unterlappen  verlaufenen  Stiel  in  die  linke  Lungenvene  (cf.  Bert 
und  Fischer).  Bei  den  Bauchlungen  ergießen  sich  die  Venen  in  die 
der  Nebennieren  oder  in  das  Pfortadergebiet.  Regelmäßig  gehen 
auch  Lymphgefäße  und  Nerven  vom  Vagus  oder  Sympathicus  in  den 
Stiel  der  Nebenlunge  ein. 

Unter  Umständen  nimmt  sie  auf  dem  Blutwege  an  den  Erkrankungen 
des  übrigen  Körpers  teil,  mehrfach  wurde  in  der  Nebenlunge  wie  in 
den  Hauptlungen  Tuberculose  beobachtet. 

So  einheitlich  auch  die  Morphologie  der  Nebenlunge  ist,  so 
different  sind  doch  die  Meinungen  über  ihre  Genese.  Zwei  Lager 
stehen  sich  auch  heute  noch  ziemlich  unvermittelt  gegenüber:  nach 
der  zuerst  von  Rektorzik  aufgestellten  Theorie  handelt  es  sich  um 
eine  Abspaltung  der  normal  gebildeten  Lunge,  dieser  Aulfassung  haben 
sich  weiterhin  Humphry,  Huguenin  und  Sorel,  Dubler,  Kauf, 
Springer,  Vogel,  Voisin,  Hammar,  Seltsam,  Beneke  u.  a  an- 
geschlossen (Fraktionstheorie),  während  zuerst  Rüge  und  mit  ihm 


1)  Auch  bei  dem  DÜRCKschen  Fall  lag  die  Nebenlunge  links  (cf.  Geoeschl). 
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dann  Dürck,  Queurel,  Wechsberg,  Herxheimer,  Eppinger,  Le- 
wisoHN,  Bert  und  Fischer  dafür  eingetreten  sind,  daß  es  sich  um 
eine  selbständige  Aussprossung  des  Vorderdarms,  mithin  um  eine 
rudimentäre  3.  Lungenbildung  handle  (Exzeßtheorie). 

Die  Gründe  für  diese  letzte  Anschauung  sind  in  erster  Linie  die 
Art  der  Gefäßversorgung  durch  autfällig  starke,  selbständige 
Aeste  der  Aorta  descendens ;  in  keinem  Fall  war  eine  Verbindung 
mit  der  Pulmonalarterie  nachzuweisen.  Die  Anhänger  der  Abschuürungs- 
theorie  glaubten  diese  Schwierigkeit  dadurch  zu  umgehen,  daß  sie 
diese  Gefäße  als  Analoga  der  Bronchialarterien  bezeichnet  haben;  aber 
es  muß  doch  fraglich  erscheinen,  ob  man  morphologisch  zwischen 
Pulmonal-  und  Bronchialarterien  so  scharf  unterscheiden  darf,  zu- 
mal doch  beide  ursprünglich  Aortenäste  sind.  Jedenfalls  aber  kann 
diese  Vaskularisation  nie  die  Selbständigkeit  der  Anlage  beweisen, 
sondern  sie  spricht  nur  dafür,  daß  die  Nebenlunge  zur  Zeit  oder  kurz 
nach  ihrer  Anlage,  als  sie  vaskularisiert  wurde,  bereits  ihren  späteren 
Sitz  einnahm  und  dann  ganz  analog  der  dystopischen  Niere  die  ab- 
normen Aortenzweige  zur  Versorgung  heranzog.  Die  auffällige  Größe 
dieser  Aeste  muß  man  wohl  auf  einen  besonderen,  vom  Lungenge- 
webe ausgehenden,  formativen  Reiz  zurückführen,  wie  ja  auch  das 
Kaliber  der  normalen  Lungenarterie  schon  vor  deren  Funktionsantritt, 
bereits  recht  erheblich  ist.  Diese  Auffassung  der  Bedeutung  der 
Gefäßversorgung  wird  auch  durch  eine  Beobachtung  Eppingers  ^) 
gestützt,  wo  bei  unvollkommener  Ausbildung  der  normalen  rechten 
Lungenarterie  die  Lunge  vikariierende  Aortenäste  durch  eine  ab- 
norme diaphragmale  Pleurafalte  bezog. 

Weniger  Bedeutung  mag  der  Veuenversorgung  zukommen,  die 
sehr  viel  schwankendere  Verhältnisse  zeigt.  Immerhin  ist  es  auffällig, 
daß  im  Falle  Lewisohns  eine  Verbindung  mit  den  Lungenvenen 
durch  einen  mit  der  Lunge  bestehenden  Stiel  vorhanden  war. 

Dies  führt  zur  Frage  des  morphologischen  Wertes  der  Stielbildungen 
hinsichtlich  der  Genese  der  Nebenlungen.  Da  mit  Ausnahme  des 
LEwiNSOHNschen  Falls  nie  eine  Verbindung  mit  der  Lunge  bestand, 
in  mehreren  Fällen  der  Stiel  der  Nebenlunge  dagegen  am  Oesophagus 
oder  am  hinteren  Mediastinum  sich  anheftete,  wollte  man  darin  Reste 
eines  ursprünglichen  genetischen  Zusammenhangs  noch  erblicken. 
Aber  die  Bedeutung  derartiger  Verbinduugsstiele  ist  doch  überschätzt 
worden.  Hammar  konnte  in  seiner  einzigartigen  Beobachtung  einer 
Abschnürung  von  Lungenepithelbläschen  in  frühfetaler  Zeit  den  sekun- 
dären Charakter  solcher  Stielbildungen  feststellen,  die  dann  eveutl. 
bei  der  Vaskularisation  als  Bahn  benutzt  werden.  Im  Hinblick  darauf 
muß  es  auch  bei  der  LEWisoHNschen  Beobachtung  dahingestellt 
bleiben,  ob  es  sich  bei  der  Lungenverbindung  um  Reste  eines  primären 
Zusammenhangs  oder  um  eine  sekundäre  Vereinigung  handelt,  zumal  ja 
in  diesem  Stiel  weder  von  den  viel  wiederstandsfähigeren  bronchiellen 
noch  arteriellen  Zusammenhänge  irgend  welche  Reste  mehr  bestanden. 

Vor  allem  ist  bisher  noch  nie  beobachtet  worden,  daß  ein  solcher 
Stiel  eine  wirklich  tiefere  Verbindung  mit  der  Speisenröhrenwand 
einging,  oder  gar  die  im  Stiel  vorhandene  Bronchialröhre  mit  dem 
Lumen  des  Oesophagus  in  Kommunication  trat.    Die  Fälle  von  Klebs  -) 


1)  Ergebnisse  der  allg.  Path.,  Bd.  VIII,  S.  279,  1902. 

2)  Aerztl.  Korrespondenzbl.  f.  Böhmen,  1874,  Fall  2. 
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und  Beneke.  wo  eine  offene  Verbindung  einer  oder  beider  Lungen 
mit  dem  unteren  Oesophagus  bestand,  geboren  nicht  hierher,  da  es 
sich  um  erhalten  gebliebene  Zusammenhänge  der  normalen  Lungen- 
anlage  dabei  handelt.  Die  Kichtuug  der  Bronchialröhre  im  Stiel 
gegen  den  Oesophagus  zu  beweist  schon  deshalb  nichts,  weil  sie  in 
andern  Fällen  eine  ganz  entgegengesetzte  war. 

Es  bleibt  schließlich  als  Hauptgrund  für  die  Entstehung  der 
Nebenlunge  aus  einer  selbständigen,  kaudaler  gelegenen  Yorderarm- 
aussprossung  die  Regelmäßigkeit  der  Lokalisation  und  die  topographische 
Selbständigkeit  der  Nebenlunge,  die  durch  die  Fraktionstheorie  zunächst 
nicht  erklärbar  erscheinen,  wenn  auch  bisher  für  die  Anordnung  auf 
der  linken  Seite  von  den  Anhängern  der  Exzeßtheorie  ein  Grund  nicht 
angegeben  werden  konnte. 

Die  Abspaltungstheorie  kann  zunächst  die  HAMMARsche  Beobach- 
tung, wo  Abschnüruugsvorgäuge  direkt  nachgewiesen  werden  konnten, 
für  sich  ins  Feld  führen.  AVeiter  spräche  es  zugunsten  dieser  Theorie, 
wenn  wie  im  HAMBiARschen  Fall  an  der  fetalen  so  auch  an  der  aus- 
gebildeten Lunge  noch  Defekte  nachgewiesen  werden  könnten.  Rek- 
TORziK  meinte,  daß  die  Abschnürung  ganz  bestimmte  Lungenteile 
beträfe,  nämlich  die  Teile,  die  sonst  den  basal  gelegenen  sogenannten 
Lobus  accessorius  inferior  (s.  Luugenlappen)  bildeten.  Dubler  und 
Vogel  haben  nun  in  der  Tat  Unregelmäßigkeiten  am  linken  Bronchial- 
baum gefunden,  die  sie  für  eine  Abschnürung  gerade  an  dieser  Stelle 
des  Bronchialbaums  verwertet  haben,  wenn  auch  ihr  Beweis  nach 
dieser  Richtung  hin  nicht  ganz  schlüssig  erscheint ;  andere  haben  aber 
solche  Unregelmäßigkeiten  vermißt.  Immerhin  sind  positive  Befunde 
so  wertvoll,  daß  weitere  Untersuchungen  über  die  Ausbildung  des 
Bronchialbaums  der  Lunge  der  betroffenen  Seite  eventuell  mit  Heran- 
ziehung der  Röntgenstrahlen  und  lujektionsverfahren,  falls  man  die 
Lunge  nicht  opfern  will,  sehr  wünschenswert  wären.  Andererseits 
kann,  worauf  Benecke  schon  hinweist,  aus  einem  Nichtvorhandensein 
eines  Defektes  die  Abschnürungstheorie  nicht  widerlegt  werden,  da 
bei  sehr  frühzeitiger  Abspaltung  die  Lunge  durch  Postgeneration  den 
Defekt  wieder  völlig  ausgleichen  könnte.  Jedenfalls  ist  die  auffällige 
Kleinheit  der  Lunge  der  betroffenen  Seite  in  einzelnen  Fällen  doch 
bemerkenswert. 

Weiter  spricht  für  die  Abspaltung  aus  der  Lungenanlage  die 
Vollkommenheit  der  Entwicklung,  die  Höhe  und  Art  der  Aus- 
dififerenzierung  der  Nebenlunge  allein  im  Sinne  des  Charakters  des 
Respirationsgewebes,  ohne  daß,  worauf  Beneke  mit  Recht  hinweist, 
jemals  Plattenepithel  darin  gefunden  worden  wäre.  Fischer  und 
Bert  meinen  aus  diesem  Befunde  gerade  das  Gegenteil  schließen 
zu  können,  indem  das  Vorhandensein  von  Flimmerepithel  mehr  für 
eine  ösophageale  Bildung  spräche ;  denn  abgesprengte  Keime  pflegten 
nie  die  Höhe  der  Ausdifterenzierung  ihres  Muttergewebes  zu  erreichen, 
und  Flimmerepithel  sei  für  den  Oesophagus  die  niedrigere  Ausbildungs- 
stufe, für  die  Respirationsschleimhaut  der  höchste  Differenzieruugs- 
grad.  Angesichts  der  Differenzierungshöhe  und  Einheitlichkeit  der 
Nebenlunge  in  ihren  einzelnen  Bestandteilen  muß  diese  Beweisführung 
als  mißglückt  betrachtet  werden. 

Vor  allem  widerspricht  der  Theorie  einer  selbständigen  (dritten) 
Lungenanlage,  daß  solche  Vorgänge  entwicklungsgeschichtlich  bisher 
nirgends  nachgewiesen  werden  konnten;  daher  ist  auch  das  Heran- 
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ziehen  der  Fähigkeit  des  ganzen  Dünndarms,  Pankreasgewebe  zu  bilden 
u.  a.  m.  verfehlt. 

Man  muß  also  zusammenfassend  sagen,  daß  das  vorliegende  Be- 
obachtungsmaterial mehr  im  Sinne  der  Abschnürungstheorie  zu  ver- 
werten ist 

Immerhin  hat  in  gewisser  Hinsicht  doch  eine  Annäherung  der 
beiden  Anschauungen  über  die  Genese  der  Nebenlunge  in  letzter 
Zeit  stattgefunden.  Während  man  auf  der  einen  Seite  die  Ab- 
schnürung noch  in  relativ  späterer  Zeit  für  möglich  hielt,  ist  man 
jetzt  geneigt,  die  Möglichkeit  der  zur  Bildung  einer  Nebenlunge  führen- 
den Abspaltung  auf  außerordentlich  frühe  Stufen  der  Lungenentwicklung 
einzuschränken.  Auf  der  andern  Seite  glauben  die  letzten  Vertreter 
der  Exzeßtheorie  (Bert  und  Fischer),  daß  es  sich  bei  der  Neben- 
lungenbildung um  Verschiebung  von  Teilen  der  Respirationsrinne,  also 
in  letzter  Linie  eigentlich  auch  um  Abschnürungsvorgänge  sich  han- 
delt, allerdings  würde  sich  hierbei  die  Abschnürung  abspielen,  bevor 
noch  die  eigentliche  Lungenanlage  herausdilferenziert  ist.  Die 
Meinungsverschiedenheiten  hinsichtlich  der  Entstehung  der  Nebenlunge 
bewegen  sich  also  heute  mehr  um  den  teratogeneti sehen  Terminations- 
punkt  als  um  die  Art  der  Bildung. 

Es  bleibt  nur  noch  die  Frage  über  den  Modus  und  die  Ursache 
der  Abspaltung.  Daß  Pleurafalten  ähnlich  wie  beim  Lobus  azygos 
eine  Rolle  spielen,  wie  Fürst,  Marchand  meinten,  darf,  da  nie  Reste 
solcher  nachgewiesen  werden  konnten,  als  unwahrscheinlich  betrachtet 
werden.  Die  allzu  phantastische  Theorie  Voisins,  daß  der  abgetrennte 
Teil  von  der  Lunge  der  andern  Seite  stamme  und  durch  die  Cuvier- 
scheu  Gänge  abgetrennt  würde,  darf  im  Hinblick  auf  die  entwicklungs- 
geschichtlichen Schwierigkeiten  übergangen  werden.  Daß  intrauterine 
äußere  Traumen,  wie  Kauf  (Heller)  anführt,  eine  wesentliche  Rolle 
spielen,  ist  bei  dieser  zirkumskripten,  typischen  Störung  schwer  ver- 
ständlich. 

Hammar  glaubt  auf  Grund  seines  Falles,  daß  eventuell  in  dem 
Respirationsepithel  selbst  gelegene  formative  Kräfte  wirksam  sein 
könnten.  Vorgänge,  wie  sie  bei  der  normalen  Ontogenese  zur  Ab- 
schnürung von  Gehörbläschen  und  ähnlichem  führen,  bewirken  hier 
pathologischerweise  eine  vollständige  Abschnürung  von  Knospen 
des  Bronchialbaums.  Allein  diese  Anschauung  würde  in  keiner  Weise 
der  Einseitigkeit  der  Lokalisation  der  Nebenlungen  gerecht,  man 
müßte  dann  auch  an  andern  Stelleu,  ebenso  rechts  wie  links,  derartige 
Bildungen  erwarten. 

Der  HAMMARschen  Nebenlunge  mag  etwa  folgende  Beobachtung  entsprechen : 
Der  Lungen  Oberfläche  haftet  kurzgestielt  ein  etwa  kirschgroßer,  leicht  abgeplatteter 
Knoten  an,  der  völlig  von  Pleura  überzogen  ist.  iVlikroskopisch  besteht  er  aus  stark 
erweiterten  Bronchialröhren,  mit  hohem,  flimmerndem  Zylinderepithel,  die  in  ihrer 
Wand  Knorpelplättchen  und  eine  dünne  schwache  glatte  Muskelschicht  enthalten, 
aber  sonst  noch  recht  unvollkommen  organisiert  sind ;  vielfach  zeigen  sie  reichlich 
seitliche  Bprossenbildung.  Dazwischen  ist  ein  verhältnismäßig  spärliches  Zwischen- 
gewebe, in  dem  vor  allem  die  zahlreichen,  prall  gefüllten  Gefäße  auffallen.  Alveoläre 
Spalträume  sind  nur  in  mäßigem  Umfang,  besonders  subpleural  entwickelt,  mit 
kubischem,  kernhaltigem  Epithel  überzogen,  wie  die  Bronchien  durch  Schleimmassen 
injiziert.  Es  handelt  sich  offenbar  um  ein  abgeschnürtes,  in  seiner  Entwicklung 
zurückgebliebenes  Lungenstück,  das  seinen  Zusammenhang  mit  dem  Bronchialbaum 
verloren,  aber  durch  die  ernährenden  Gefäße  seine  alte  Verbindung  noch  aufrecht 
erhalten  hat. 
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Die  Anschauung,  die  am  meisten  Wahrscheinlichkeit  für  sich  hat, 
ist  die  von  verschiedener  Seite  bereits  aufgestellte,  neuerdings  von 
Benekk  eingehender  begründete  Theorie,  daß  eine  Störung  der  Vor- 
gänge, die  zu  dem  Abschluß  der  Pleui'operitonealhöhle  und  damit 
zur  Bildung  der  dorsalen  Anteile  des  primären  Zwerchfells  führen, 
die  Entstehung  der  Nebenluuge  bewirkt.  Dies  würde  das  Zusammen- 
treffen mit  Zwerchfelldefekten,  weiter  den  Befund  der  Bauchlungen 
verständlich  machen.  Diese  Theorie  könnte  die  Regelmäßigkeit  und  Art 
der  Topographie,  wie  unter  Umständen,  da  dieser  Abschluß  auf  beiden 
Seiten  formale  und  zeitliche  Verschiedenheiten  zeigt,  die  Bevorzugung 
der  linken  Seite  erklären.  Allerdings  kann  man  sich  über  die  Art 
dieser  Störung  heute  noch  keine  genügenden  Vorstellungen  machen. 
Welche  Lungenteile  und  ob  immer  dieselben  bei  der  Abschnüruug 
betroffen  werden,  läßt  sich  nicht  sagen.  Daß  es  gerade  die  infracardiale 
Lungenknospe  ist,  ist  noch  in  keiner  Weise  sichergestellt.  Wenn 
man  in  dieser  Richtung  eine  Vermutung  äußern  soll,  so  möchte  man 
nach  der  Lage  der  Nebenlunge  viel  eher  an  die  terminale  Stamm- 
knospe denken.  Jedenfalls  ist  der  späteste  teratogenetische  Ter- 
minationspunkt  für  die  Nebenlunge  mit  dem  Abschluß  des  primären 
Zwerchfells  gegeben. 
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7.  Dysontogenetische  Geschwülste  der  Lunge. 

Eine  Anzahl  von  Limgeugeschwülsten  ist  auf  Bilduugsstörungen 
des  Atemapparats  zurückzuführen ;  ein  kleiner  Teil  dieser  Tumoren 
ist  bereits  bei  der  Geburt  manifest,  andere  treten  erst  im  späteren 
Leben  in  Erscheinung,  sei  es  durch  allmähliches  Wachstum  der  an- 
geborenen Geschwulst,  sei  es,  weil  nur  deren  Grundlage,  der  durch 
eine  Bildungsstörung  isolierte  Geschwulstkeim,  angeboren  ist,  die 
blastomatöse  Entfaltung  aber  erst  postnatal  eintritt.  Das  Tumorge- 
webe kann  dem  Lungenbilduugsmaterial  entstammen  oder  durch  Ent- 
wicklungsstörungen benachbarter  Organe  erst  in  die  Lungeuanlage 
hineingelangen.  Die  eigentlichen  Teratome  der  Brusthöhle,  die  genetisch 
einer  gleichen  Erklärung  bedürfen,  wie  die  an  anderen  Orten, 
fallen  außer  Bereich  dieser  Darstellung. 

Einige  spärliche  Beobachtungen  liegen  über  einfache  Hamartien 
oder  Chorista  in  der  Lunge  vor.  Bert  und  Fischer  sahen  als  zu- 
fälligen Befund  solide  Epithelnester  ohne  blastomatösen  Charakter, 
die  wahrscheinlich  auf  embryonale  Störungen  zurückzuführen  sind. 
Bei  den  fetalen  und  atelektatischen  Bronchiektasien  ist  bereits  auf 
das  Vorkommen  syngenetischer  Gewebsmißbildungen  hingewiesen. 
DüRCK  fand  in  der  Lunge  eines  Schweines  zerstreute  Keime  aus 
Lebergewebe;  vielleicht  hängt  dieser  Befund  damit  zusammen,  daß 
bereits  mehrfach  in  der  Brusthöhle  dieser  Tiere  accessorische  Leber- 
lappen beobachtet  wurden  (Görig,  Feuereissen),  die  durch  den 
Schlundschlitz  des  Zwerchfells  noch  fibrös  mit  dem  Hauptorgan  ver- 
bunden waren  und  auf  Störungen  der  Zwerchfellbildung  zurückgeführt 
werden. 

LiNSER  und  Leuba  beschreiben  sehr  ähnliche  Lungengeschwülste 
bei  einem  13-jährigen  Kinde  bzw.  einer  Frühgeburt,  die  aus  den  Be- 
standteilen des  fetalen  Lungengewebes  sich  aufbauen  und  deren 
Charakter  tragen;  sie  bezeichnen  sie  als  Lungen„adenome"  (Adeno- 
sarkome) und  leiten  sie  von  abgetrennten  Teilen  des  Bronchialbaums 
ab.  Etwas  komplizierter  ist  die  Zusammensetzung  der  von  Zipkin 
und  Helbing  bei  einer  Frühgeburt  bzw.  einem  23-jährigen  Manne 
beschriebenen  Tumoren ;  in  dem  HELBiNGschen  Fall  vertrat  die  Ge- 
schwulst die  linke  Lunge,  in  dem  ZiPKiNschen  waren  nocb  Lungen- 
reste und  die  anderseitige  Lunge  war  nach  Größe  und  Gewebsreife 
hypoplastisch.  Das  auffälligste  Element  bei  diesen  Beobachtungen 
sind  die  embryonalen,  quergestreiften  Muskelfasern,  während  im 
übrigen  die  Bauelemente  und  ihre  Anordnung  (besonders  bei  Zipkin) 
vielfach  an  die  embryonale  Lunge  erinnern.  Die  rhabdomyomatösen 
Bestandteile  sowie  Art  und  Anordnung  der  Knorpelstücke  im  Hel- 
BiNGschen  Fall  bestimmen  die  Beobachter,  die  Tumoren  als  Teratoide 
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aufzufassen,  wobei  im  HELBiNGschen  Fall  dadurch  die  Bildung  der 
Lungenanlage  verhindert  worden,  im  ZiPKiNschen  ein  Teratoid  in 
der  bereits  angelegten  Lunge  entstanden  sei.  Im  Hinblick  auf  die 
Anordnung  der  quergestreiften  Fasern  in  der  ZiPKiNschen  Beobach- 
tung auch  um  die  Bronchien  im  Tumor  an  Stelle  der  glatten  Mus- 
kulatur und  der  neueren  embryologischen  Auffassung  i),  wonach 
zwischen  beiden  Muskelarten  kein  grundsätzlicher  genetischer  Unter- 
schied besteht,  ist  doch  der  Gedanke  nicht  von  der  Hand  zu  weisen, 
daß  das  mesenchymale  Anlagematerial  des  glatten  Muskelgewebes  in 
diesen  Fällen  sich  zu  quergestreiften  Fasern  entwickelte;  es  wäre 
dann  das  Lungenanlagematerial  allein  als  Grundlage  dieser  Blastome 
ausreichend  und  man  wäre  nicht  genötigt,  eine  teratoide  Bildung  an- 
zunehmen. Dagegen  ist  in  den  eigenartig  cystisch-papillären  Lungen- 
geschwülsten, die  Hellt,  Löhlein  beschrieben  und  auch  Saltykow 
beobachtete,  die  Histogenese  des  Organs  soweit  vorgeschritten,  daß 
Löhlein  annimmt,  daß  die  Tumorbildung  in  einer  bereits  vollent- 
wickelten Lunge  eingetreten  ist;  wenn  Löhlein  für  seinen  Fall  Be- 
ziehung zur  Helle Rschen  Bronchiektasie  annehmen  zu  müssen  glaubt, 
so  bedürfte  dies  noch  weiterer  Begründung. 
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8.  Die  Mißbüdungen  der  Pleura. 

Einige  Pleuraanomalien,  die  die  Lungen  ganz  unmittelbar  in  Mit- 
leidenschaft ziehen  wie  die  abnormen  Pleurafalten,  sind  bereits  bei 
den  Unregelmäßigkeiten  der  Lungenlappung  behandelt.  Hier  seien 
einige  Mißbildungen  der  Pleura  zusammengestellt,  die  zu  abnormen 
Kommunikationen  oder  Nischen  der  Pleurahöhle  füJiren  und  so  mittel- 
bar auch  die  Lungen  beeinflussen  können. 

Als  Mangel  (Defekt)  des  (parietalen)  Herzb eutel(blatts)  ist 
eine  Anzahl  von  Beobachtungen  beschrieben  worden,  die  darin  über- 
einstimmen, daß  eine  Verbindung  der  Pericardial-  und  linken  Pleura- 
höhle besteht;  nur  in  dem  von  Tait  mitgeteilten  Fall  scheint  eine 
Kommunikation  der  Herzbeutelhöhle  mit  beiden  Pleuraräumen  (neben 
einer  partiellen  Obliteration ?)  vorhanden  gewesen  zu  sein;  die  mit 
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Ectopia  cordis  verknüpften  Bildungsstörungen  des  Pericards  seien  hier 
nicht  weiter  berücksichtigt  (s.  darüber  Herxheimer). 

In  den  stärksten  Graden  der  typischen  Veränderung  liegt  das 
nur  durch  die  großen  Gefäßstämme  festgehaltene  Herz  und  die  linke 
Lunge  in  einer  gemeinsamen  Pleuropericardialhöhle,  jede  Andeutung 
einer  Trennung  der  beiden  serösen  Höhleu  fehlt.  Häufiger  ist  jedoch, 
daß  der  pericardiale  Teil  des  gemeinsamen  Hohlraumes  durch  eine 
faltenartige  Duplikatur,  die  sich  an  der  Herzbasis  erhebt  und  einen 
Teil  der  Vorhöfe  aufnimmt,  markiert  ist.  Durch  stärkere  Ausbildung 
dieser  immer  größere  Abschnitte  des  Herzens  ringförmig  umgreifenden 
Faltenerhebung  leitet  der  anatomische  Befund  über  zu  den  geringsten 
Graden;  hier  ist  nur  eine  scharfbegreuzte,  rundliche  Oeffnung  im 
Herzbeutel  vor  dem  Lungenhilus  gelegen,  durch  den  das  linke  Herzohr 
sichtbar  wird.  Wichtig  für  die  Auffassung  ist  der  Verlauf  des  linken 
Zwerchfellnerven,  der  anscheinend  ziemlich  übereinstimmend  in  der 
ventralen  Umrandung  der  Pleuropericardialöfthung  herabzieht;  je 
größer  die  Kommunikationsöft'nung  wird,  um  so  weiter  erscheint  er 
median-  und  ventralwärts  verschoben. 

Die  Mißbildung  ist  stets  erst  bei  der  Sektion  festgestellt  und  in 
jedem  Lebensalter  zufällig  als  einzige  Mißbildung  oder  neben  anderen 
angetroffen  worden;  dadurch  bedingte  klinische  Erscheinungen  sind 
nicht  beobachtet. 

Die  Erklärung  der  Genese  ist  von  Keith,  Perna  gegeben;  es 
handelt  sich  um  ein  Erhaltenbleiben  der  pleuropericardialen  Kom- 
munikation, die  normalerweise  durch  die  aus  der  Lungenleiste  [Mall  ^)] 
sich  bildende  Pleuropericardialmembran  geschlossen  wird.  Dieser 
Abschluß  tritt  nach  Perna  links  etwas  später  ein  als  rechts,  was  mit 
den  schon  frühzeitig  bemerkbaren  Reduktionsvorgängen  am  ersten 
CuviERschen  Gang  der  späteren  oberen  Hohlvene  zusammenhinge; 
so  ist  es  verständlich,  warum  immer  gerade  der  linke  Hiatus  pleuro- 
pericardiacus  erhalten  bleibt.  Perna  führt  in  plausibler  Weise  aus, 
daß,  wenn  der  Schwund  des  linken  Ductus  Cuvieri  zu  verfrühter  Zeit 
eintritt,  dann  die  Pleuropericardialmembran  überhaupt  nicht,  oder  nur 
teilweise,  zur  Bildung  kommt.  So  ist  es  auch  verständlich,  da  die 
Lungenleiste  auch  die  Pleuroperitonealmembran,  die  den  definitiven 
Abschluß  der  Brustbauchhöhle  bewirkt,  entstehen  läßt,  daß  gelegent- 
lich neben  dem  offenen  Hiatus  pleuropericardialis  auch  ein  mangelnder 
Abschluß  der  1.  Zwerchfellhälfte  festgestellt  wird  (Keith). 

Bezüglich  der  angeborenen  Zwerchfell  defekte  sei  auf 
das  Kapitel  der  Mißbildungen  des  Darms  etc.  verwiesen. 

Bei  dem  allmählichen  Descensus  der  Lungen  und  der  Pleura  in 
den  Thorax  ist  es  begreiflich,  daß  gelegentlich  divertikulöse  Aus- 
sackungen am  Conus  des  Pleurasackes  sich  finden,  in  die  zipfel- 
förmige  Teile  des  Oberlappens  hineinwachsen  können;  de  Jong  sah 
einen  Azygoslappen  sich  bis  zum  unteren  Ringkuorpelrand  ausdehnen, 
GüLDBERG  einen  Lungenzipfel  mit  einem  abnormen  Bronchus 
(2.  eparteriellen  ?)  sich  neben  der  Trachea  bis  zur  Schilddrüsenmitte 
herauf  erstrecken. 

Bei  Besprechung  des  Lobus  infracardiacus  (Kap.  IV,  3)  ist  eine  Nische 
der  r.  Pleurahöhle  erwähnt,  die  zwischen  unterer  Hohlvene  und  Speise- 
röhre begrenzt  von  Pericard  und  Zwerchfell  sich  mehr  oder  weniger 


1)  Keibel-Malls  Handb.  d.  Entw.  d.  Menschen,  Bd.  I,  S.  539,  1910. 
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weit  über  die  MittelliDie  gegen  die  linke  Pleura  zu  dehnt,  der  Sinus 
infracar diacus  (subpericardiacus).  Die  stammesgescliiclitliche  Re- 
duktion dieses  Raumes,  die  mit  dem  Verschwinden  eines  selbständigen 
infracardialen  Lungenlappens  Hand  in  Hand  geht,  hat  Rüge  ausgeführt. 
Beim  Menschen  stellt  der  Sinus  nur  noch  eine  entsprechend  gelagerte, 
seichte  Pleuranische  dar,  die  in  verschiedenen  Varianten  vorkommt 
[Favaro]  auch  ohne  daß  ein  freier  Infracardiallappen  besteht.  In 
seltenen  Fällen  kann  der  Sinus  auch  beim  Menschen  eine  größere 
Ausdehnung  gewinnen  und  sogar  die  ganze  Lunge  aufnehmen: 
MoRESTiN-PoRREGAux  beschreiben  eine  eigenartige  Dj-stopie  der 
sonst  gut  gebildeten  rechte  Lunge  bei  einem  2-monatl.  Säugling.  Eine 
Dextrocardie  verbarg  diese  zunächst  völlig;  sie  fand  sich  dann  quer- 
gelagert in  der  Tiefe  des  Pleuraraums  und  dehnte  sich  hinter  dem 
Herzen  vor  der  Wirbelsäule  zwischen  Oesophagus  und  Cava  inferior 
weit  in  die  erste  Thoraxhälfte  überall  in  einem  pleurabekleideten 
Raum,  offenbar  dem  stark  ausgebildeten  Sinus  infracardiacus. 


0         .  . 
5- 
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Fig.  451.  Dystopie  der  rechten  Lunge  in  dem  Sinus  infracardiacus.  (Nach 
Morestin.)  l  linke  Lunge,  s  Herz,  3  rechte  Lunge,  4,  5  Cava  inferior,  6  Oeso- 
phagus, 8  linker,  9  rechter  Bronchus. 

Nicht  mit  dem  Sinus  darf  die  B  u  r  s  a  i  n  f  r  a  c  a  r  d  i  a  c  a  zusammen- 
geworfen werden,  die  von  Broman  entdeckt  und  vergleichend-embrj^o- 
logisch  verfolgt  ist.  Es  handelt  sich  um  einen  Cölomrecessus,  der 
sich  im  Laufe  der  Entwicklung  beim  Zwerchfellabschluß  völlig  von 
der  Bursa  omentalis  abschnürt  und  dann  postnatal  als  geschlossene, 
platte  Höhle  rechts  neben  der  Speiseröhre  in  Zwerchfellhöhe  etwa  in 

1)  Hierher  gehört  wohl  auch  der  von  Tuener  berichtete  Fall:  Gase  in  which 
in  man  the  pericardium  was  unattached  to  the  diaphragm  etc.  Journ.  of  Auat.  and 
Phys.,  Vol.  V,  p.  114,  1871. 


Hernia  pulmonis  congenita. 
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60  Proz.  der  Fälle  beim  Menschen  nachweisbar  ist  (Favaro).  In- 
wieweit dieser  Bursa  eine  pathologische  Bedeutung  zukommt,  bleibt 
noch  zu  untersuchen ;  nach  Favaro  soll  sie  bei  angeborenem  Zwerch- 
felldefekt ihren  Zusammenhang  mit  der  Bursa  omentalis  behalten. 

Endlich  können  noch  abnorme  pleurale  Nischen  dadurch  zustande 
kommen,  daß  Oesophagus  und  Aorta  descendens  ein  freies,  dorsales 
Mesenterium  besitzen ;  Ancel  bringt  den  Befund  mit  dem  gleichzeitig 
beobachteten  Fehlen  der  Azygosvene  in  Zusammenhang.  Es  entstehen 
so  beiderseits  langgestreckte  paraösophageale  Blindsäcke, 
die  nur  durch  die  mesenteriale  Duplikatur  getrennt  sind. 
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9.  Die  angeborene  Lungenhernie. 

Ein  kleiner  Teil  der  Lungenbrüche  (Pneumocelen)  entsteht  auf 
angeborener  Grundlage,  die  durch  einen  kongenitalen  Defekt  der 
Thoraxwand  dargestellt  wird.  Sieht  man  von  der  völligen  Ektopie 
der  Brustorgane  bei  ganz  rudimentärer  Bildung  der  Brustwände  ab, 
so  versteht  man  unter  Lungenhernien  Fälle,  in  denen  durch  eine 
Lücke  der  Brustwand  lungenhaltige  Divertikel  der  Pleura  sich  aus- 
buchten. Sie  erscheinen  als  geschwulstartige,  weiche  Vorwölbungen, 
die  bei  der  Inspiration  sich  verkleinern  und  bei  jeder  Exspiration, 
besonders  der  forcierten,  stärker  hervortreten.  In  der  Regel,  wenn 
auch  nicht  immer,  tritt  die  angeborene  Lungenhernie  erst  in  den 
ersten  Wochen  oder  Monaten  des  postnatalen  Lebens  in  Erscheinung 
(Hochsinger),  so  daß  nur  die  Disposition  zum  Bruch,  die  Thorax- 
lücke, angeboren  ist.  Wesentlich  ist  für  das  Zustandekommen  ein 
Defekt  der  knöchernen  Brustwand,  der  aber  nicht  immer  zur  Lungen- 
hernie zu  führen  braucht;  ganz  vereinzelt  steht  die  FRÜHWALDsche ^) 


1)  s.  Lit.  bei  fetaler  Bronchiektasie. 


856 


Kapitel  VIII. 


Beobachtung,  wo  eine  bronchiektatisch  mißbildete  Lunge  durch  eine 
wohl  angeborene  interkostale  Lücke  dorsal  austrat.  Entsprechend  der 
Genese  der  Rippen  betrilft  der  Defekt  die  ventro-lateralen  Teile  einer 
Seite,  am  häufigsten  die  oberen,  von  der  zweiten  Rippe  ab,  gewöhn- 
lich sind  auch  noch  die  Nachbarrippen  mißstaltet.  Auffällig  häufig 
sind  gleichzeitig  die  bedeckenden  Weichteile  verbildet;  es  fehlen 
Pectoralis  major  und  minor  und  der  Serratus  anticus  teilweise  oder 
ganz,  die  Brustdrüse  der  betroftenen  Seite  ist  verlagert,  rudimentär 
oder  fehlt  völlig.  Oft  ist  auch  kein  Unterhautfettpolster  vorhanden, 
so  daß  der  Bruchsack  nur  noch  von  einer  dünnen  Hautdecke  über- 
zogen ist,  die  gelegentlich  sogar  der  Behaarung  entbehrt. 

Die  formale  Genese  dieser  Thoraxmißbildung  wurde,  wie  an 
anderer  Stelle  dieses  Handbuches  ausgeführt,  zuerst  von  Froriep^) 
und  dann  besonders  von  Ritter-Eppinger -)  auf  intrauterine  An- 
pressung  des  Armes  infolge  von  Amnionenge  etc.  zurückgeführt;  in 
dem  letzterwähnten  Falle  paßte  der  Arm  in  die  Thoraxlücke  und  in 
einem  gewissen  Prozentsatz  finden  sich  gleichzeitig  Fingermißbildungen. 
In  einzelnen  Fällen  mögen,  worauf  angeborene  Narben  hinweisen, 
amniotische  Verwachsungen  mitspielen  (Ahlfeld). 
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Anhang. 

Mißbildungen  der  Atmuugsorgane  bei  Doppelbildungen. 

Unter  den  bei  Doppelbildungen  vorkommenden  Mißbildungen  der 
Atmungsorgane  ist  zu  unterscheiden  zwischen  solchen,  die  durch  das 
Wesen  der  betreffenden  Doppelbildung  gegeben  sind,  und  anderen, 
die  sich  auch  bei  Einzelbildungen  finden.  Die  erste  Gruppe  findet 
sich  bei  allen  Doppelbildungen  mit  gemeinsamem  Thorax ;  hierher  ge- 
hören die  verschiedenen  Formen  des  Cephalo  -  Prosopothoracopagus 
und  Thoracopagus ,  sowie  die  Duplicitas  parallela  anterior  und 
posterior.  Schwalbe  hat  bereits  bei  Besprechung  dieser  Verdop- 
pelungen die  charakteristische  Morphologie  der  Atmungsorgane  hierbei 
dargestellt.    Beachtenswert  ist,  daß  bei  der  Duplicitas  parallela  die 


1)  zit.  SCHLÖZER. 

2)  zit.  Kienböck. 
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Verdoppelung  des  Atemapparats  ähnlich  wie  die  des  Achseuskeletts 
oft  viel  weitergehend  ist,  als  man  nach  dem  äußeren  Befund  an- 
nehmen sollte. 

Daneben  werden  häufiger  als  bei  Einzelbildungen  nicht  spezifische 
Hemmungsmißbildungen  getroffen ;  bei  Gurlt  finden  sich  mehrere 
Beispiele,  wie  bleibende  Verbindung  und  Kommunikation  des  Speise- 
und  Atemrohrs,  Mißbildungen  des  Kehlkopfskeletts ;  auch  die  größere 
Häufigkeit  von  Anomalien  der  Lungenlappung  bei  Doppelbildungen 
und  Monstren  gehört  hierher.  Bei  den  rudimentären,  parasitären 
Doppelbildungen  fehlen  in  der  Regel  die  Atmungsorgane,  für  die 
Acardii  ist  dies  schon  bei  den  Störungen  der  ersten  Anlage  ausge- 
führt. Beim  parasitären  Thoracopagus  können  rudimentäre  Atmungs- 
organe vorhanden  sein  (Gurlt). 
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